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Vorwort 


Der  III.  Teil  der  Bearbeitung  der  Morphologie  der  Mißbildungen 
hat  mich  seit  Herausgabe  des  II.  Teils  angelegentlich  beschäftigt.  Ich 
sah  bald  beim  Ordnen  des  gesammelten  Materials,  daß,  wenn  ich  einiger- 
maßen die  in  den  beiden  ersten  Teilen  festgelegten  Grundzüge  der 
Darstellung  einhalten  wollte,  ich  vieler  Jahre  zur  Durchführung  der 
Bearbeitung  bedürfen  würde.  Es  schien  mir  aber  eine  jahrelange 
Verzögerung  der  Herausgabe  im  Interesse  der  Sache  nicht  erwünscht. 
Ich  wandte  mich  daher  an  meine  Fachgenossen,  sowie  an  Kollegen 
der  Spezialfächer  mit  der  Bitte  um  Hilfe.  In  bereitwilligster  Weise 
haben  mehrere  Fachgenossen  und  Kollegen  namentlich  der  Heidel- 
berger Fakultät  es  übernommen,  einzelne  Kapitel  des  III.  Teils  zu 
bearbeiten.  Allen  meinen  Mitarbeitern  sei  an  dieser  Stelle  mein  herz- 
lichster Dank  ausgesprochen. 

Es  liegt  in  der  Natur  einer  solchen  Zusammenarbeit,  daß  ein 
gleicher  Termin  von  allen  Seiten  nur  schwer  eingehalten  werden  kann. 
Im  Interesse  der  Sache  mußte  es  vermieden  werden,  daß  eingelaufene 
Beiträge  längere  Zeit  liegen  bleiben.  Ich  bin  daher  mit  meinen  Mit- 
arbeitern Herrn  Dr.  G.  Fischer  äußerst  dankbar,  daß  er  zu  einer 
Herausgabe  des  III.  Teils  in  Lieferungen  seine  Zustimmung  gab.  — 
Ich  teile  die  Einzelmißbildungen  in :  1)  Mißbildungen  der  äußeren 
Form,  2)  Mißbildungen  der  einzelnen  Organe  und  Organsysteme.  — 
Es  soll  jede  dieser  Abteilungen  eine  getrennte  Seitenzählung  er- 
halten. Es  hat  das  den  Vorteil,  daß  in  der  2.  Abteilung  die  Bei- 
träge wesentlich  in  der  Reihenfolge  des  Einlaufs  gedruckt  werden 
können,  da  es  ziemlich  gleichgültig  ist,  mit  welchem  Organ  die  Dar- 
stellung der  Einzelmißbildungen  beginnt. 

Die  vorliegende  erste  Lieferung  bringt  außer  einem  von  mir  ge- 
schriebenen Kapitel  Beiträge  von  F.  Kermauner  und  E.  v.  Hippel. 
Für  die  zweite  Lieferung  liegt  bereits  Material  vor  von  P.  Ernst 
und  F.  Kermauner.  Möge  das  Werk  durch  die  eingehende  Be- 
arbeitung des  III.  Teils  sich 'neue  Freunde  erwerben. 

Rostock,  April  1909. 

Ernst  Schwalbe. 


I.  Abteilung. 

Missbildungen  der  äusseren  Form. 
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Mißbildungen  des  ganzen  Eis. 
Mißbildungen  der  gesamten  äußeren  Form  des  Embryos 
und  des  Individuums  der  postfötalen  Periode. 

Von  £rnst  Schwalbe  in  Rostock. 

Die  Einzelmißbildungen  umfassen  sämtliche  Mißbildungen, 
die  nicht  zu  den  Mehrfachbildungen  gerechnet  werden.  Die  Ab- 
grenzung gegen  die  Doppelbildungen  wurde  früher  gegeben  (Teil  II, 
p.  1  u.  2). 

Wir  teilen  die  Darstellung  der  Einzelmißbildungeu  in  zwei  Ab- 
schnitte und  unterscheiden 

A.  Mißbildungen  der  äußeren  Form, 

B.  Mißbildungen  der  einzelnen  Organe  und  Organ- 
systeme. 

Die  Unterscheidung  dieser  beiden  Abteilungen  hat  lediglich 
einen  Darstellungswert.  In  der  ersten  Abteilung  sind  die 
äußerlich  entstellenden  Mißbildungen  zusammengefaßt,  die  nicht  nur 
die  Haut,  sondern  mehrere  Organ  Systeme  betreffen. 

Es  wäre  z.  B.  sehr  sch\\er,  die  Gesichtsspalte  m  eine  Rubrik  unter  „Miß- 
bildungen der  Organe"  einzureihen.  Mit  demselben  Recht  könnten  wir  die  Gesichts- 
spalten zu  Mißbildungen  der  Haut  wie  des  Skelettsystems  stellen,  ja  für-  einen  Teil 
der  Gesichtsspalten  könnte  die  Einreibung  unter  die  Mißbildungen  des  Zentral- 
nervensystems erwogen  werden.    Ebenso  steht  es  mit  der  Spina  bifida. 

Die  Abgrenzung  entspricht  also  emem  praktischen  Bedürfnis.  Sie  ist  auch  für 
manche  Mißbüdungsgrujjpen  genetisch  zu  begründen.  Aber  sie  schüeßt  eine  gewisse 
Willkür  und  auch  Wiederholung  keineswegs  aus. 

Die  Mißbildungen  der  äußeren  Form  können  das  ge- 
samte Ei  bezw.  den  gesamten  Körper  des  Embryos  betreffen.  Wir 
müssen  hier  zunächst  zwei  große  Gruppen  unterscheiden :  1)  die  Miß- 
bildungen der  gesamten  äußeren  Form,  welche  wir  an  dem  noch  nicht 
völlig  entwickelten  Ei  bezw.  dem  in  demselben  enthaltenen  Embryo 
feststellen  können;  2)  die  Mißbildungen  der  gesamten  äußeren  Form 
am  ausgetragenen  Neugeborenen  (beziehentlich  im  späteren  Alter). 

Mit  der  Besprechung  der  zweiten  Abteilimg  müssen  w  Mißbildungen  erwähnen, 
welche,  sicher  auf  kongenitaler  Anlage  beruhend,  erst  im  späteren  extrafötalen  Leben 
zum  Ausdruck  kommen.  Wh'  haben  in  dieser  zweiten  Abteilung  den  Zwerg- 
wuchs rmd  den  Riesenwuchs  zu  besprechen. 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III.  1 
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1.  Abortive  Formen. 

Die  Mißbildungen,  welche  in  die  erste  Abteilung  gehören,  sind 
außerordentlich  mannigfaltig,  sie  lassen  sich  unter  einem  gemeinsamen 
Namen  nicht  zusammenfassen.  Hier  sind  die  mißbildeten  For- 
men, die  so  häufig  bei  Aborten  vorkommen,  zu  erwähnen. 
Unter  deutschen  Autoren  hat  insbesondere  His  ^) ,  von  Italienern 
GiACOMiNi  ^)  in  neuerer  Zeit  die  Aufmerksamkeit  auf  die  Mißbildungen 
abortierter  Früchte  gelenkt.  In  älterer  Zeit  hat  schon  Hegar  sich 
eingehend  mit  den  abortierten  Früchten  beschäftigt,  wichtige  Beiträge 
brachten  nach  His  insbesondere  Kollmann,  Physalix,  Chiarugi. 
Keibel,  Windle  u.  a. '').  In  besonders  eingehender  Weise  sind 
hierher  gehörige  Embryonen  ganz  neuerdings  von  Franklin  P.  Mall  ^) 
studiert  worden. 

Die  EiBteihuig  der  hierher  zu  rechnenden  Formen  ist  außerordenthch  schwierig. 
Von  vornherein  nelimen  \vh'  die  abortierten  Früchte  aus,  die  eme  typische  Mißbildung 
bestimmter  Köi'perregionen  oder  Organe,  etwa  Spina  bifida,  Acranie  oder  dergl.  zeigen. 
Solche  werden  unter  abortierten  Früchten  ebenfalls  verhältnismäßig  häufig  geiiiig 
gefunden.  Wir  haben  nur  die  Formen  im  Auge,  welche  eine  Mißbildung  des  ganzen 
Eis  oder  Embryos  zeigen.  Ihnen  lassen  sich  gewisse  Formen,  die  experunenteU  oder 
durch  Beobachtung  bei  Vögeln  (Hülmern)  gewonnen  sind,  anreihen,  die  Unter- 
suchungen von  Pauum,  Daeestpj,  Räbaud,  Miteophanow,  Tür  wären  hier  ins- 
besondere zu  erwähnen. 

His  bezeichnet  die  von  ihm  an  menschlichen  Embryonen  beob- 
achteten Formen  mit  dem  Sammelnamen  der  abortiven  Formen. 

Es  ist  dieser  Name  gewiß  Jiiclit  sehr  bezeichnend,  da  bei  Aborten  auch  noch 
andere  Mißbildungen  getroflen  werden,  er  ist  aber  immerhin  besser  als  der  ältere 
Name  der  Molen,  der  völlig  nichtssagend  und  nicht  zu  gebrauchen  ist.  Wir  werden 
auf  die  Bezeichnung  Molen  mit  einigen  Worten  später  zurückkommen,  luid  die 
sogenannten  Fleischmolen  und  Blasenmolen  besprechen. 

Ich  nehme  also  den  Namen  abortive  Formen  von  His  an. 
Ehe  wir  die  weitere  Einteilung  kennen  lernen,  müssen  ein  paar  Worte 
über  den  Abort,  soweit  uns  das  Kapitel  hier  interessiert,  gesagt 
werden,  die  weiteren  Ausführungen  bleiben  natürlich  den  Lehr-  und 
Handbüchern  der  Geburtshilfe  überlassen. 

Unter  Abort  versteht  man  bekannthch  die  Ausstoßung  des  Eis  in  den  7  ersten 
Monaten  der  Schwangerschaft,  unter  Frühgeburt  die  spätere  Entbindung  bis  zum  nor- 
malen Termin.  Uns  interessieren  ganz  besonders  die  frühzeitigen  Aborte  etwa  bis  zum 
.3.  Monat.  Die  Häufigkeit  der  Aborte  während  der  2 — 3  ersten  Monate  ist  be- 
kanntlich eme  recht  beträchtliche.  Hegae,  schätzt,  daß  auf  8 — 10  rechtzeitige  Ge- 
birrten  eme  Fehlgeburt  der  ersten  Monate  kommt*).  Ja,  vielleicht  ist  die  Häufigkeit 
für  den  ersten  Monat  noch  größer  als  angenommen  \vird.  Giacomini  hebt  hervor, 
„daß  jedesmal,  wenn  bei  einer  gesimden,  regelmäßig  menstruierten  Frau,  welche  ge- 
schlechtliche Beziehungen  hat,  die  Menstruation  nicht  zur  gewöhnUchen  Zeit,  sondern 
einige  Tage  später  eintritt  und  unter  ungewöhnlichen  Ei'schemungen ,  wie  mit 
Schmerzen,  reichUchem  Ausfluß  usw.  verläuft,  immer  ein  Abortus  vermutet  werden 
kann".  Gewiß  wäre  es  vom  ärzthchen  Standpunkt  sehr  erwünscht,  wenn  in  solchen 
Fällen  mit  größter  Sorgfalt  alle  utermen  Abgänge  gesammelt  werden  könnten. 


1)  Internationale  Beitr.  etc.    Festschrift  für  Virchow. 

2)  Vergl.  GiACOMENi,  Ergebn.  Anat.,  Bd.  IV,  p.  618. 

3)  A  contribution  to  the  study  of  the  pathology  of  early  human  embryos. 
Johns  Hopk.  Hosp.  Rep.,  Vol.  IX,  1900,  u.  Feasklest  P.  Mall,  Second  contri- 
bution to  the  study  of  the  pathology  of  early  human  embryos.  Contribut.  to  the 
med.  research  dedicated  to  V.  Claeence  Vaughan  etc.  University  of  Michigan, 
1903. 

4)  Hegae,  Monatsschi-,  f.  Geburtskunde,  1863.    His,  Internat.  Beitr.,  p.  180. 

5)  1.  c.  p.  619. 
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Für  uns  ist  es  niui  wiclitig  festzustellen,  daß  die  Aborte  sich  bezüglich  der 
Besehaifenheit  des  Eis  und  seines  Inhalts  in  zwei  große  Abteilungen  scheiden  lassen. 
Es  gibt  Aborte,  „welche  ganz  frischtote  bezw.  noch  lebende  Eier  zur  Welt  fördern, 
und  solche,  bei  welchen  das  Ei  schon  lange  abgestorben,  bereits  außerordentliche 
Veränderungen  hn  Utei'us  durchgemacht  hat."  Zwischen  den  eben  charakterisierten 
extremen  Fällen  gibt  es  nun  alle  Uebergänge.  Das  Absterben  der  Frucht  aus  irgend- 
einer inneren  Ursache  kann  die  Veranlassung  des  Abortes  sein,  es  kann  aber  der 
Abort  auch  bei  gesundem  Ei,  durch  eine  äußere  Eiiiwirkung  etwa  (Fall,  Schlag  auf 
den  Bauch  etc.),  erfolgen.  Im  zweiten  FaUe  ist  „gesiuid",  genauer  gesagt,  als  lebens- 
fähig (mit  im  Uterus  lebensfähigen!  Embryo)  zu  verstehen,  es  ist  wohl  denkbar,  daß 
das  lebende  Ei  eine  Mißbildung  darstellt,  die  aber  ohne  die  gedachte  EinAvirkimg  sich 
bis  zur  rechtzeitigen  Geburt  weiter  hätte  entwickeln  können. 

Die  Ursachen,  die  zum  Absterben  der  Frucht  führen,  werden  wir  weiterhin  zum 
Teil  kennen  lernen,  eine  erschöpfende  Uebersicht  soll  hier  nicht  gegeben  werden. 

Die  abortiven  Formeu  von  His  umfassen  nach  dem  Gesagten 
selbstverständlich  nicht  alle  Formen  der  Aborte,  sie  kommen  aber 
nur  bei  Aborten  vor  und  haben  danach  ihren  Namen,  der  zugleich 
andeutet,  daß  eine  Unvollkommenheit  der  Bildung  vorhanden  ist. 

His^)  charakterisiert  seine  abortiven  Formen  durch  die  Feststellung, 
daß  sämtliche  Zeichen  vorzeitigen  Stillstandes  im  Wachstum  an  sich 
tragen.  „Abortive  Embryonen  sind  durchweg  einige  Zeit  vor  der 
Ausstoßung  der  Frucht  abgestorben,  und  dem  entspricht  ein  zum 
Teil  sehr  weitgehendes  Mißverhältnis  zwischen  der  Weite  der  Hüllen 
und  der  Größe  des  umschlossenen  Embryo."  Nicht  selten  finden  sich 
in  einem  Chorion  von  4,5—5  cm  Durchmesser  Embryonen  von  nur 
4—5  mm  Länge.  Ein  solches  Mißverhältnis  konnte  auch  ich  in  einem 
von  mir  untersuchten  Falle,  den  ich  bereits  im  I.  Teil  dieses  Buches 
mitteilte,  feststellen  (Fig.  1  u.  2). 


Fig.  1  und  2.  Degenerierter  Embryo  in  zwei  verschiedenen  Ansichten  (seitlich 
und  etwas  von  vorn)  in  genau  10-facher  Vergrößerung.    Eigene  Beobachtung. 


GiACOMiNi  hat  folgende  Tabelle  aufgestellt,  welche  die  Beziehung  zwischen  dem 
Umfange  des  Chorion  und  der  Länge  des  Embryos  ergibt  -) : 


Fig.  1. 


Fig.  2. 


1)  Internat.  Beitr.,  p.  180. 

2)  1.  c.  p.  623. 
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Chorioii  luiter  1,5 
„         ,,     1,5  3 
„  2,5-4 
„  3,5—5 


cni      Embryo  zwischen 


2- 
4- 
10- 
15- 


-  4  mm 
-10  „ 
-18  „ 
-20  ., 


Daraus  läßt  sieh  leicht  ersehen,  in  welcher  Weise  das  oben  von  His  Mii.uct'ührte 
Mißverhältnis  zu  beurteilen  ist. 

His  gab  eine  Einteilung  seiner  abortiven  Formen  nach  der  Foi  in. 
Er  unterschied:  1)  knötchenförmige  Mißbildungen,  2)  gekrümmte 
Formen,  3)  Zylinderformen.  —  Für  „gekrümmte  Formen"  benutzte 
His  ursprünglich  den  Ausdruck  „atrophische  Formen". 

Als  Beispiel  der  von  His  als  atrophische  oder  v  e  r  k  r  ü  m  m  t e 
Formen  bezeichneten  Embryonen  gebe  ich  eine  Abbildung  mit  dazu 
gehöriger  Beschreibung     von  His  (Fig.  3). 


Fig.  3. 


Fiii'.  4. 


Fig.  3.    Abortiver  Embryo  (nach  His). 

Fig.  4.    Sagittalschnitt  des  Embryos  Fig.  3  (nach  His). 


1)  1.  c.  p.  183,  184,  187;  gekürzt  und  etwas  geändert. 
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Die  größte  Länge  dieses  Embiyos  beträgt  8  mm.  Der  Kopf  ist  in  die  Höhe 
gerichtet,  der  Mund  weit  oöen,  mau  erkennt  am  Rücken  einen  Einschnitt  an  der 
Stelle  der  Rautengrube.  Seitüch  vom  Gehirn  hegt  ein  Grübchen,  das  als  Auge  ge- 
deutet werden  kann.  Die  Urwü-bel  sind  deutUch.  Brust  und  Bauch  sind  aufge- 
trieben, man  erkennt  Herz  und  Leber.  Auf  dem  Sagittalschnitt  (Fig.  4)  erkennt 
man  die  mächtige  Quellung  des  Zentrahiervensystems.  Die  Brückenkrümraung 
bildet  emen  scharfen  Winkel,  die  Gehirnmasse  sammelt  sich  an  der  Stelle  zu  einem 
mächtigen  Wulst.  Das  Kiefer-  und  Zungengebiet  ist  zusammengepreßt.  Gehirnwand 
und  Rückenmarkswand  sind  in  zahlreiche  Falten  gelegt.  Man  kann  noch  eüiige 
Ehizelheiten  im  Zentralnervensystem  erkennen,  Gerüstfasern  und  Spongioblasten  smd 
ausgeprägt.  —  Die  übrigen  Organe  des  Embryos,  das  Herz  und  die  großen  Gefäß- 
stämme, die  Leber  und  die  Epithelröhi-en  von  Verdauungs-  und  Respirationsschlauch 
sind  noch  unterscheidbar  und  auch  die  Epidermis  ist  vorhanden.  Aber  die  inneren 
Organe  smd  alle  unscharf  begrenzt  luid  von  eüier  Menge  kleiner  Körner  umlagert, 
die  His  als  Wanderzellen  anspricht. 

Die  Durchsetzung  mit  Ruudzellen  ist  von  allen  Untersuchern  bei 
derartigen  Embryonen  gesehen  worden,  sowohl  Giacomini  wie 
E.  Schwalbe  geben  davon  Nachricht. 

Hi8  faßt  das  Ergebnis  seiner  Untersuchungen  in  vier  Leitsätzen  zusammen, 
die  ich  wiedergebe,  weil  sie  eine  Uebersicht  über  die  uns  interessierenden  Vorgänge 
darstellen : 

1)  Embryonen,  welche  aus  kgendeinem  Grunde  in  ihrer  Entwicklung  still- 
gestellt sind,  können,  ohjie  zu  zerfallen  oder  resorbiert  zu  werden,  wochen-  oder 
selbst  monatelang  innerhalb  der  HüUen  erhalten  bleiben. 

2)  Die  ersten  Veränderungen  an  absterbenden  Embryonen  äußern  sich  in  emer 
starken  Quellung  der  nervösen  Zentralorgane,  als  deren  Folge  mehr  oder  minder  auf- 
fallende Umgestaltungen  des  Kopfes  eüizutreten  pflegen. 

3)  Sehr  bald  erfolgt  sodann  eine  Durchsetzimg  der  verschiedenen  Gewebe  mit 
kleinen  Wanderzellen.  Die  ursprünglichen  Organgrenzen  werden  dadurch  verwischt, 
die  OrganzeUen  können  noch  eme  Zeitlang  erhalten  bleiben,  scheinen  aber  schließlich 
auch  zu  zerfallen. 

4)  Die  äußerhch  wahrnehmbaren  Folgen  der  inneren  Umwandlung  des  Körpers 
shid :  das  Trüb-  imd  Weichwerden  des  Embiyos  und  das  Unscharfwerden  aller 
ursprünglichen  Oberflächenghederung. 

Als  Beispiel  einer  knötchenfönnigen  Mißbildung  mag  die  7.  Beobachtung  von 
Giacomini,  die  mit  Serienschnitten  untersucht  wurde,  geltend).  „Es  handelte 
sich  um  em  sehr  kleines  Ei,  dessen  Chorionsack  einen  Durchmesser  von  9 — 10  mm 
hatte.  Die  Höhle  war  gefüllt  mit  reichlichem  Magma  reticidare.  Mitten  in  diesem 
bemerkte  man  ein  punktförmiges  Körperchen,  welches  der  einzige  Repräsentant 
sämtlicher  embryonalen  Gebüde  war.  Das  Körperchen  war  von  einem  gut  begrenzten 
Zellhaufen  gebildet,  es  fand  sich  in  demselben  keine  Andeutung  primitiver  Organe 
des  Embiyos.  Dieses  embryonale  Ueberbleibsel  stand  eine  kurze  Strecke  weit  m 
Verbindung  mit  einem  klemen  Bläschen,  das  als  veränderter  Dottersack  angesehen 
werden  konnte,  es  existierte  keine  sichtbare  Spur  eines  Amnions." 

Die  als  Magma  reticulare  bezeichnete  Masse  findet  sich  im  Exocölom  und  ist 
häufig  in  Fällen,  wie  die  eben  erwähnten,  verändert.  Die  Durchsetzung  des  Körpers 
mit  Ruudzellen  ist  bei  diesen  Formen  eine  sehr  häufige,  ich  konnte  sie  in  meinem 
Falle  ebenfalls  feststellen. 

Es  kann  keinem  Zweifel  unterliegen,  daß  mit  der  eben  erwähnten 
Einteilung  von  His  die  Mannigfaltigkeit  der  abortiven  Formen  noch 
keineswegs  erschöpft  ist. 

GiAComm  gibt  eine  umfassendere  Einteilimg,  freihch  kann  es  nicht  in  Abrede 
gestellt  werden,  daß  er  den  Hisschen  Begriff  der  abortiven  Formen  anders  faßt,  er- 
weitert. Giacomini  unterscheidet  2  große  Klassen,  je  nachdem  der  Embryo  fehlt 
oder  vorhanden  ist.    Er  teilt  ein^): 

Abortive  Formen. 
1.  Gruppe.    Der  Embryo  ist  vorhanden. 

1.  Klasse.    Atrophische  Form. 

2.  Klasse.    Knötchenförmige  Mißbildungen. 


1)  1.  c.  p.  636;  gekürzt. 

2)  1.  c.  p.  648. 
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II.  Gruppe.    Der  Embryo  fehlt. 

1.  Klasse.  Der  Embryo  ist  von  Ort  mid  Stelle  durch  Resorption  verschwunden. 

a)  Es  fehlt  der  Embryo,  aber  sämtliche  Anhänge  fötalen  Ursprungs 
sind  erhalten  geblieben; 

b)  es  fehlt  der  Embryo  imd  zugleich  mit  ihm  alle  embryonalen  Bil- 
dungen, mit  Ausnahme  des  Chorions. 

2.  Klasse.    Der  Embryo  ist  aus  seiner  Höhle  ausgewandert. 

a)  Die  Auswanderimg  ist  eme  vollständige; 

b)  der  Embryo  hat  im  Coeloma  externum  Halt  gemacht; 

c)  der  Embryo  ist  ausgewandert,  liegleitet  von  allen  embryonalen  Bil- 
dungen mit  Ausnahme  des  Chorions; 

d)  bei  der  Auswanderung  hat  der  Embryo  eine  Umstülpung  des  Chorions 
bewirkt. 

Die  in  der  eben  aufgestellten  Emteilung  Giacominis  erwähnte  Auswanderung 
des  Embryos  ist  namentlich  von  Giacomini  selbst  studiert  worden,  es  genügt  wohl, 
auf  diese  Beobachtungen  hinzuweisen. 

Die  cystischen,  bläschenförmigen  Reste  bilden  nach  Giacomini  keine  eigene 
Abteilung,  lassen  sich  vielmehr  in  die  angeführten  Gnippen  einreihen.  Franklin 
P.  Mall  dagegen  unterscheidet  „vesicular  forms". 

Einen  etwa  3-monatlichen  abortiven  Embryo  stellt  die  beifolgende  Fig.  5  dar, 
die  dem  Werk  von  Franklin  P.  Mall  entnommen  ist.  Die  Eihäute  waren  stark 
verändert.  Das  Chorion  war  hämorrhagisch  und  an  verschiedenen  iSteUen  von  ver- 
schiedener Dicke.    In   den   dünnen  Stellen  fand  sich  eine  Leukocyteninfiltration. 

Auf  Serienschnitten  fand  Mall  das  Zentral- 
nervens,ystem  stark  verändert,  mazeriert,  die 
Leber  zeigt  otlenbar  hochgradige  Zersetzung, 
die  Aorta  war  sehr  weit.  Im  übrigen  war 
der  Embryo  normal.  Aeußerüch  ist  der 
Embryo  von  „Magma  granuläre"  bekleidet, 
er  ist  zum  Teil  mazeriert.  Unter  Magma 
granuläre  versteht  Mall,  wie  der  Name 
sagt,  eine  granuläre  Masse. 

Wir  sehen  also,  daß  die  ab- 
ortiven Formen,  wie  wir  sie  ge- 
nannt haben,  eine  große  Mannig- 
faltigkeit der  Erscheinungsweise 
aufweisen.  Dementsprechend  ist 
die  Genese  als  keine  einheitliche 
zu  betrachten.  Wir  können  sagen, 
daß  in  der  formalen  Genese  dieser 
Mißbildungen  Rückbildungs-  und 
Resorptionsvorgänge  eine  außeror- 
dentliche Rolle  spielen.  Wir  können 
diese  Embryonen  geradezu  als  For- 
men ansehen,  an  denen  wir  die  em- 
brj^onalen  Degenerationsvorgänge 
besonders  studieren  können.  Der 
Vorgang  ist  in  den  meisten  Fällen 
folgender:  Der  Embryo  stirbt  aus 
irgendeinem  Grunde  ab  (mechani- 
sche Ursachen,  Vergiftung,  Krankheit,  z.  B.  Syphilis  u.  a.),  nun  setzen 
die  Veränderungen  ein,  die  durch  den  Tod  der  Gewebe  bedingt  sind, 
außerdem  haben  wir  die  Reaktion  des  mütterlichen  Körpers  gegen 
einen  Fremdkörper,  als  welchen  sich  der  tote  Embryo  darstellt,  in 
Betracht  zu  ziehen.  Wir  können  im  ganzen  auf  die  Darstellung  im 
I.  Teil  dieses  Lehrbuches  verweisen.  Die  konstante  Durchsetzung  mit 
Rundzellen  ist  als  eine  Durchsetzung  mit  Wanderzellen  beschrieben 
worden  (Giacomini,  His  u.  a.).  Diese  müssen  also  aus  den  Gefäßen 
der  Mutter  in  den  Körper  des  Embryo  einwandern. 


Fig.  5.  Abortiver  Embryo  (nach 
Frankxin  P.  Mall). 


Abortive  Formen.  —  Omphalocephalie. 
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Bei  Säugetieren  können  abortive  Formen  ebenso  wie  beim  Menschen  vorkomnren, 
His  beobachtete  einen  solchen  Fall  beim  Kanuichen ').  Der  Embryo  wurde  dem 
Uterus  14  Tage  nach  stattgehabter  Befruchtung  entnommen.  Die  Körperformen  sind 
zwar  noch  erhalten,  aber  vielfach  verschwommen.  His  schätzt,  daß  der  Embryo 
5 — 6  Tage  abgestorben  im  Uterus  gelegen  haben  dürft«-). 

GiACOJriNi  konnte  experimentell  abortive  Formen  bei  Kaninchen  erzeugen.  Mit 
einer  PRAVAZ-Spritze  stach  er  bei  trächtigen  Kanuichen  den  Uterus  an  und  aspirierte 
aus  den  Keimblasen  etwas  Flüssigkeit,  ein  Eingriff,  der  wiederholt  den  gewünschten 
Erfolg  liatte,  also  den  Embryo  tötete  und  so  abortive  Formen  entstehen  Ueß.  Auch 
durch  Röntgenstrahlen  können  anscheinend  abortive  Formen  erzeugt  werden. 

Bei  Vögeln  suid  namentlich  durch  Panx'M  analoge  nicht  exjjerimenteU  ge- 
wonnene Formen  beschrieben  worden,  man  kann  die  degenerierten  Formen,  die  in 
längere  Zeit  abgestorbenen  Eiern  sich  vorfinden,  hier  anfühi'en. 

2.  Omplialocephalie. 

Zuerst  hat  Dareste  beim  Hühnchen  eine  ganz  eigentümliche 
Mißbildung  beschrieben,  die  so  auffallend  ist,  daß  sie  sich  leicht  für 
immer  einprägt.  Bei  solchen  mit  Omphalocephalie  behafteten  Hühner- 
embryonen befindet  sich  das  Herz  an  dem  kranialen  Pole  der  Körper- 
achse, der  Kopf  aber  ist  ventralwärts  nach  dem  Dotter  zu  abgeknickt. 
So  kommt  auf  den  ersten  Blick  ein  Bild  zustande,  als  sei  das  Haupt 
im  Nabel  gelegen.    Hieraus  erklärt  sich  die  Namengebung. 

„Ce  type  est  Tun  des  plus  etranges  que  l'on  piüsse  imagiuer",  schreibt  Da- 
KESTE'').  „Chez  ces  monstres,  la  tete  semble  sortir  par  l'ouverture  ombilicale,  et  le 
coeur,  tantot  simple  et  tantöt  double,  se  voit  a  nu  sur  la  nuque  ou  la  region  dorsale 
de  l'embryon  exactement,  qu'on  me  passe  cette  comparaison,  comme  la  hotte  sur  le 
dos  d'un  portefaLx." 

Dareste  hat  diese  Anomalie  ziemlich  genau  beschrieben ;  er  hob 
bereits  das  Fehlen  des  Vorderdarms*)  hervor,  auch  kannte  er  die 
Omphalocephalie  bei  Cephalothoracopagen  (vergl.  Teil  II,  p.  218). 
Es  folgten  sodann  die  Experimente  von  Warynski  und  Fol,  auf  die 
wir  später  einzugehen  haben  werden ;  es  war  damit  der  Annahme  der 
mechanischen  Genese  der  Omphalocephalie  eine  feste  Grundlage  ge- 
geben. —  Rabaud  trat  dieser  Auffassung  entgegen.  Er  untersuchte 
eine  große  Reihe  von  Omphalocephalen  und  kam  dabei  zu  einer  An- 
schauung, die  der  mechanischen  Theorie  entgegengesetzt  war.  Zugleich 
gelang  es  ihm,  zwei  Typen,  eine  wahre  und  eine  falsche  Omphalo- 
cephalie, aufzustellen.  Die  falsche  Omphalocephalie,  die  er  von  der 
wahren  Omphalocephalie  trennte,  wurde  von  ihm  wieder  in  3  Typen 
eingeteilt  (Monstres  dits  ä  cceur  double,  Ectrosomes,  Plagiencephales). 

In  neuester  Zeit  ist  Kaestner  auf  Grund  eines  sehr  sorgfältig 
untersuchten  Materials  den  genetischen  Anschauungen  Rabauds  ent- 
gegengetreten und  hat  die  mechanische  Theorie  wiederum  in  den 
Vordergrund  gerückt. 

Eabaud  ■'')  hat  drei  Altersstadien  der  Omphalocephalen  unterschieden.  Das 
hauptsächlichste  Charakteristikum  ist  vorliin  schon  erwähnt  worden.  Fig.  6  und  7, 
die  den  Figuren  9  und  10  von  Kaestner**)  entsprechen,  vermitteln  eine  ungefähre 
Vorstellung.  In  beiden  Figuren  ist  das  Herz  am  kranialen  Pol  sichtbar.  Eine 
genauere  Beschreibung  würde  uns  hier  zu  weit  fühi'en,  ich  verweise  namentlich  auf 


1)  Vergl.  Abb.  l)ei  His,  Internat.  Beitr.,  p.  186,  Fig.  3. 

2)  1.  c.  p.  187. 

3)  1.  c.  p.  359. 

4)  1.^  c.  p.  365. 

5)  Embryologie  des  poulets  omphalocephales.  ,Journ.  de  l'Anat.  de  la  Plivs., 
Vol.  XXXIV,  1898. 

6)  S.  Kaestner,  Studien  am  omphalocephalen  Vogelembryo.  Arch.  f.  i\jiat. 
u.  Phys.,  Anat.  Abt.,  1906. 
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die  von  K.\ESTNER  reproduzierten  Plattenmodelle.  Einige  anatomische  Einzelheiten 
werdeii  sich  bei  der  Darstellung  der  Genese  ergeben,  in 'welcher  Darstellung  ich  im 
M'esenthchen  Kaestxer  folge.  Das  Fehlen  des  Vorderdarras,  das  schon  Dareste 
erkaimte,  ist,  wie  Kaestner  erwies,  kein  primärer  Defekt,  sondern  kommt  sekundär 
durch  Schwinden  des  schon  angelegten  Vorderdarms  zustande.  — 

Fol  vmd  Warynski  haben  dadurch  Omphalocephalie  hervorgebracht,  daß  sie 
30  bis  36  Stunden  alte  Hühnerembryonen  im  Ei  freilegten  und  emen  Druck  nuf  den 
Kopf  ausübten.  So  kam  mechanisch  Omphalocephalie  zustande.  —  Irgendwelche 
weniger  bestimmte  Schädlichkeiten  bringen  häufiger  Omphalocephahe  hervor.  Ab- 
norm tiefe  oder  hohe  Temperatur  (D.\reste,  Eabaud),  fraktionierte  Bebrütung 
(Kaestster)  hatten  diesen  Erfolg. 


P"ig.  (>  ■  Fig.  7. 


ik-:  .  ■  - 

Fig.  6.  Omphalocephaler  Entenembiyo  von  4  Tagen.  VeiUrahuisicht.  // Herz„ 
JC  Kopf.'  (Nach  Kaestner.) 

Fig.  7.    Oraphalocephaler  Hühnerembryo.  Ventralansicht.    (Nach  Kaestner.) 

Eabaud  hat  eine  sehr  frühe  Entstehungszeit  der  Omphalocephalie  angenommen, 
er  sah  die  Veranlassung  der  fehlerhaften  Entwicklung  in  einer  teilweise  zu  raschen, 
teüs  zu  langsamen  Entwicklung,  die  zeitlichen  Beziehungen  der  Entwicklung  des 
Nervensystems  und  des  Herzens  sollten  abnorm  werden '). 

Gegen  diese  Annahme  sprechen  schon  die  erwähnten  experimentellen  Ergebnisse. 
Kaestner  tritt  mit  voller  Bestimmtheit  dafür  ein,  daß  ciie  Omphalocephalen  in 
keiner  so  frühen  Embiyonalzeit  entstehen.  Nehmen  wir  das  Hühnchen  als  Beispiel, 
so  fällt  die  Entstehungszeit  in  die  Mitte  des  2.  Bebrütungstages.  „Normalerweise 
besitzt  der  Vogelembryo  im  Stadium,  in  dem  die  Omphalocephalie  eintreten  kann, 
mindestens  14,  in  der  Regel  16  bis  17  Ursegmente,  sein  Gehirn  besitzt  schon  die 
Mittelhirnkrümmung,  die  Augenanlagen  befinden  sich  im  Stadium  der  primären 


1)  Le  mecanisme  de  la  formation  doit  etre  attribue  ä  une  Inversion  dans  le 
temps  du  moment  d'apposition  des  ^bauches  nerveuse  et  cardiaque;  celle-ci  se  d^- 
veloppant  töt  et  vite,  vient  secondairement  faire  obstacle  möcanique. 


Omphalocephalie. 


Blasen,  Gehörgmben  sind  vorhanden,  die  Herzschlinge  ist  wohlausgebildet  und  am 
Kopfe  des  Embryo  findet  sich  außer  dem  primären  Bogen  der  primitiven  Aorta  schon 
ein  zweiter,  also  2  Aortenbogenpaare,  die  den  lateralen  Rand  des  wohlausgebildeten 
Vorderdarmes  umfassen  imd  durch  die  erste  Kiementasche  jederseits  getrennt  süid  ^).'' 
—  In  diesem  Stadium  beginnt  normalerweise  der  Kopf  sich  auf  die  hnke  Seite  zu 
drehen.  Die  Omphalocephahe  wii'd  nun  von  Kaestner  als  die  Folge  eines  abnormen 
Ablaufes  dieser  Umlagerung  aufgefaßt,  bedingt  durch  Hindemisse,  auf  die  der  Kopf 
stößt.    Diese  Hindernisse  müssen  von  vorn  und  dorsal  her  wirken. 


Fig.  8  A — C.  Drei  Schemata  nach  Käestnee.  A  Schematische  Darstellung  des 
noch  normalen  Vogelembryo,  unmittelbar  vor  Eintreten  der  Omphalocephahe.  B  u.  C 
Schematische  Darstellung  des  omphalocephalen  Vogelembryo,  nachdem  die  Einstül- 
pung des  Kopfes  vollendet  und  gelungen  ist.  Schema  B  zeigt  das  Verhalten  des 
Aortensystems,  Schema  C  das  Verhalten  des  mit  dem  Kopfe  eingestülpten  Hornblatt- 
Überzuges  desselben.  A  Aorta  descendens.  Amn  Amnion.  B  Aortenbulbus.  Ch  Chorda 
dorsalis.  D  Durchbruchstelle  des  Hornblattsackes  durch  das  Entoderm.  Ec  Ektoderm 
(Hornblatt).  En  Entoderm.  3/  Medullarrohr.  B  Umschlagstelle  des  Hornblattüber- 
zuges  des  Kopfes  zum  (normalerweise)  außerembryonalen  Ektoderm.  Spitze  des 
Herzventrikels.  T  Tasche,  die  an  dem  nach  dem  Verschwinden  des  Vorderdarmes 
wieder  flach  ausgebreiteten  Entoderm  den  letzten  Rest  seines  vordersten  Endteiles 
darstellt.  U  Umschlagstelle  des  Ektoderms  zur  Kopfkappe  des  Amnions.  V  Herz- 
vorhof.   Vt  Herzventrikel. 


Die  Entstehung  der  Omphalocephahe  soll  an  der  Hand  der  Schemata  Kaestnees 
möglichst  mit  dessen  eigenen  Worten  erläutert  werden  -).  —  A  stellt  den  Embryo  dar 
unmittelbar  vor  dem  Eintreten  der  Mißbildung,  B  und  C  zeigen  die  fertige  Miß- 


1)  1.  c.  p.  346. 

2)  1.  c.  p.  354. 
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bildung.  B  zeigt  die  neue  Lage  des  Aortensystems,  C  das  Verhalten  des  eingestülpten 
Hornblattüberzuges  des  Kopfes.  Es  ist  besonders  darauf  hinzuweisen,  daß  nach  den 
Untersuchungen  von  Kaestnee  der  Hornblattüberzug  des  Kopfes  mit  eingestülpt 
mrd.  Die  Omjjhalocephahe  entsteht  nun  zwischen  Stadium  A  und  B/C  auf  folgende 
Weise:  Es  erfolgt  eme  Zusammenschiebung  des  Kopfes  in  der  Richtiuig  von  vorn 
nach  hinten,  und  zwar  IjetritFt  sie  das  Gehirn,  die  Chorda  dorsahs  und  den  Horn- 
blattüberzug des  Kopfes,  aber  nicht  den  Vorderdarm.  Nim  wu-d  der  zusammenge- 
schobene Kopf  (Gehirn,  Chorda,  Hornblattüberzug  als  Ganzes)  ventralwärts  abgeknickt, 
die  Abknickung  geschieht  entsprechend  dem  dritten  bis  vierten  Ursegmentpaar,  die 
Folge  ist,  daß  jetzt  der  ganze  abgeknickte  und  eingestülpte  Wulst  ventral  hinter  dem 
Herzvorhof  zum  Vorschem  kommt.  Der  Vorderdarm,  der  anfangs  vorhanden  war, 
Avird  allmählich  ausgegüchen.  Der  sich  vergrößernde  Kopf  wächst  ventralwärts  und 
nach  hinten.  Dabei  verschwmdet  der  Vorderdarm  schließhch  völUg.  Doch  läßt  sich 
noch  ein  taschenförmiger  Rest  (T)  nachweisen,  der  der  SEESSELschen  Tasche  ent- 
sprechen würde.  Die  vollständige  oder  nahezu  vollständige  Ausgleichung  des  Vorder- 
darmes findet  also  durch  das  Wachstum  des  emgestülpten  Kopfes  statt.  Der  Darm 
wird  dabei  aus  dem  inngebenden  Aortenbogenring  herausgezogen.  Wichtig  sind  nun 
die  Aenderungen  am  Herz  und  Gefäßapparat.  Der  Kopf  wächst  in  den  Ring,  den 
die  beiden  Aortae  descendentes  bilden,  von  oben  hhrem.  Gleichzeitig  findet  aber  eine 
Drehung  des  ganzen  Gefäßapparates  mitsamt  dem  Herzen  statt.  Die  Herzspitze 
rückt  dabei  von  der  rechten  Seite  in  die  Mittellinie,  das  Bulbusende  des  Herzens  mit 
■dem  Aortenbogenring  kommt  nach  hinten  zu  liegen,  so  daß  die  Herzspitze  den  vor- 
dersten Teil  des  Embryos  bildet. 

Weitere  genaue  Einzelheiten  sind  in  den  schönen  Beschi-eibungen  Kaestners 
enthalten.  Hier  sei  noch  hervorgehoben,  daß  nur  ein  Teil  des  Kopfes  weiter  w^achsen 
kann.  Der  Kopf  ist  zweimal  zusammengeknickt,  an  der  Grenze  von  Gehirn  und 
Rückenmark  ventralwärts  und  dann  noch  einmal  am  MitteUiirn  dorsalwärts.  Hhiter- 
hirn  und  Nachhii'n  können  weiterwachsen,  dagegen  bleiben  Zwischen-  und  Vorder- 
him  im  Wachstum  zurück,  ja  können  Zerfallserscheinimgen  darbieten.  Die  Augen- 
blasen bleiben  immer  auf  dem  Blasenstadium,  es  bildet  sich  niemals  ein  Augenbecher 
oder  eine  Linse.  Es  ist  dies  wieder  ein  schönes  Beispiel  für  die  Unabhängigkeit,  in 
welcher  das  Wachstum  verschiedener  Teile  desselben  Organes  im  embryonalen  Leben 
erfolgen  kann,  ein  Verhalten,  das  beweist,  daß  die  SelbstdifFerenzierun'g  auch  in  der 
zweiten  embryonalen  Periode  von  Roux  noch  von  hoher  Bedeutung  ist. 

Es  ist  leicht  verständlich,  daß  bei  der  beschriebenen  Abknickung 
des  Kopfes  es  sehr  leicht  zu  Schädigungen  kommen  kann. 

Kaestnee  führt  die  schlechte  Uebereinstimmung  der  RABAFoschen  Resiütate 
mit  den  seinigen  auf  den  Umstand  zurück,  daß  Rabaud  allzu  wenig  Rücksicht  auf 
diese  Schädigung  nahm. 

Als  eine  typische  Schädigung  schildert  Kaestnee  die  Zerreißung  der  primitiven 
Aorta  ascendens.  Dadurch  kommt  es  natürhch  zu  verhältnismäßig  ausgedehnten 
Hämorrhagien  und  zur  Zertrümmerung  des  umgebenden  Gewebes,  namentlich  des 
Gehirns  durch  die  Blutung.  Ein  großer  Prozentsatz  von  Omi^halocephalen  erleidet 
solche  Schädigungen,  so  daß  man  bei  einem  Studium  außci'ordentlich  vorsichtig  in 
der  Beurteilung  des  Materials  sein  muß. 

Schon  daraus,  daß  ich  mich  in  der  vorhergehenden  Schilderung  der  Omphalo- 
cephaleii  eng  an  Kaestnee  angeschlossen  habe,  geht  wohl  hervor,  daß  ich  seine 
Ansichten  gegenüber  denen  Rabauds  für  richtig  halte.  Tatsächlich  bleibt  bei  der 
RABATJDschen  Anschauung  immer  zu  ergründen  übrig,  wodurch  Entwicklungs- 
beschleunigung und  Entwicklungshemmung  bedingt  seien.  Die  RABAUDsche  Theorie 
kann  also  auf  den  Titel  einer  kausalen  nicht  Anspruch  erheben.  —  Andererseits  muß 
zugegeben  werden,  daß  die  Art  der  mechanischen  Schädigung,  die  Kaestnee  an- 
nimmt, ebensowenig  klar  liegt. 

Die  omphalocephalen  Cephalothoracopagen  sind 
schon  erwähnt.  Auch  Kaestner  gedenkt  ihrer.  Nach  den  Dar- 
legungen Kaestners  müßte  man  annehmen,  daß  zunächst  die  Aus- 
bildung zum  Cephalothoracopagus  stattfindet,  dann  sekundär  die  Om- 
phalocephalie  Platz  greift.  Die  Provenienz  der  beiden  Herzen  ist 
also,  wie  bereits  in  Teil  II  bemerkt  wurde,  in  gleicher  Weise  aufzu- 
fassen, wie  bei  anderen  Cephalothoracopagen.  Die  Omphalocephalie 
wäre  als  akzidentelle  Mißbildung  zu  betrach'ten. 
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Rabaud  hat,  wie  gesagt,  eine  Anzahl  von  Mißbildungstypen  beim 
Vogelembryo  als  „les  faux  omphalocephales^)"  unterschieden. 
Es  sind  drei  Typen,  die  von  Rabaud  hierher  gerechnet  werden: 
1)  Monstres  dits  „ä  coeur  double",  2)  les  ectrosomes,  3)  les  plagi- 
encephales. 

Ij  Monstres  dites  a  coeur  double.  Die  äußere  Erscheinung  ist  eine  durchaus 
andere  als  bei  der  Omphalocephalie.  Der  Embryo  ist  vollständig  gerade,  es  ist 
nirgends  eine  Krümmung  des  Körpers  vorhanden.  Die  Aehnlichkeit  mit  den  Om- 
phalocejjhalen,  die  jedoch  nur  eine  oberflächliche  ist,  kommt  dadurch  zustande,  daß 
das  Herz,  anscheinend  doppelt,  sich  zur  Hälfte  auf  beiden  Seiten  des  Körpers 
findet.  In  Wirklichkeit  ist  gar  kein  Herz  vorhanden,  die  beiden  scheinbaren  Herzen 
Averden  bei  näherer  Untersuchung  als  die  Venae  omphalo-mesentericae  erkannt  '^). 

2)  Die  Ectrosomen  (t6  fnigw/na,  die  Frühgeburt).  Diese  ähneln  einem  Früh - 
Stadium  der  Omphalocejjhalie.  Der  Körper  dieser  Embryonen  erscheint  selii'  kurz, 
mitunter  fast  kugelförmig.  Das  Herz  ist  groß,  man  bemerkt,  daß  es  am  vorderen 
Teil  des  Embryos  scldägt,  es  kann  mitunter  vier  wohlunterschiedene  Höhlen  auf- 
zeigen, die  sich  nacheinander  zusammenziehen.  Es  können  größere  oder  geringere 
Mifjbildungen  des  Herzens  vorhanden  sein,  dasselbe  kann  völlig  zweigeteilt  sem  ^). 
Der  Embryonalkörper  hinter  dem  Herzen  ist  gegenüber  der  Norm  sehi-  verändert, 
man  kann  Einzelheiten  an  ihm  kaum  erkennen.  Am  leichtesten  ist  noch  das  Zentral- 
nervensystem zu  sehen. 

Es  handelt  sich  also  um  hochgradige  Mißbildung  der  äußeren  Form.  Dabei 
ist  der  Kreislauf  im  höchsten  Grade  beeinträchtigf).  Ganz  besonders  betrifft  die 
Defektbildung  bei  diesen  Embryonen  den  vorderen  Teil,  das  vordere  Drittel.  Hier  ist 
auch  das  Gefäßsystem  außerordentlich  dürftig  entwickelt,  während  im  hinteren  Teil 
des  Embryo  die  Gefäßstämme  reichlich  und  sogar  sehr  dilatiert  erscheinen.  Das 
ganze  Gefäßsystem  ist  außerordentlich  mißstaltet.  —  Nicht  minder  nimmt  die 
Darmanlage  an  der  Defektbildung  teil,  sie  ist  im  vorderen  Drittel  gar  nicht  ent- 
\vickelt,  am  besten  im  kaudalen  Abschnitt  des  Embryos.  Die  Chorda  dorsalis  ist  nur 
teilweise  vorhanden.  Das  Mesoderm  ist  sehr  defekt.  Allantois  fehlt,  die  seitlichen 
Amnionfalten  sind  kaum  angedeutet. 

Die  hochgradige  Defektbildung,  welche  die  Ectrosomen  charakterisiert,  hat  wohl 
Rabaud  veranlaßt,  die  Acardii  zu  den  Ectrosomen  zu  stellen.  Er  glaubt,  daß  der 
Acardius  ein  Ectrosom  ist,  der  durch  die  Ernährung,  die  ihm  durch  das  Blut  des 
anderen  Individualteiis  zugefühi't  wird,  am  Leben  bleibt,  bezw.  weiter  wächst.  Ent- 
sprechend dieser  Anschauung  hat  Rabaud  stets  die  Theorie  der  primären  Mißbildiuig 
für  die  Genese  der  Acardii  vertreten^). 

3)  Die  Plagiencephalen  {jiMytog,  seitlich).  Diese  haben  mit  emem  etwas  späteren 
Stadium  der  Omphalocephalen  (dem  zweiten  Stadium  Rabauds)  große  Aehnhchkeit. 
Bei  den  von  Rabaud  untersuchten  Plagiencephalen  war  die  Körperachse  in  der 
Höhe  des  Halses  scharf  abgebogen,  der  Kopf,  kugehg  und  mißbUdet,  ohne  erkemi- 
bare  Himblasen  sehr  schräg  kaudalwärts  gerichtet.  Das  Herz  schlägt  an  der  Vorder- 
seite des  Embryos,  aber  es  liegt  ganz  auf  einer  Seite,  gerade  an  der  Stelle  der  Körper- 
knickung. —  Entsprechend  dieser  äußeren  Form  ist  das  Zentralnervensystem  in 
seinem  Verlauf  von  der  Norm  abweichend,  msofern  der  vordere  Teil  des  Nerven- 
systems zur  Seite  abgeknickt  ist").  Das  Herz  hegt  in  einem  tieferen  Niveau  als  das 
Zentrahiervensystem,  ebenso  die  beiden  Dotten^enen.    Das  Amnion  ist  vorhanden. 

Die  drei  von  Rabaud  unterschiedenen  Typen  der  falschen  Om- 
phalocephalen sind  durch  mehr  oder  weniger  weitgehende  Defekte 

1)  Journ.  de  l'Anat.  et  de  la  Phys.,  Vol.  XXXIV,  1898,  p.  545. 

2)  1.  c.  p.  549. 

3)  1.  c.  p.  552,  vergl.  auch  p.  555. 

4)  1.  c.  p.  553.  L'aire  vasculaire  est  pale  raaculfe  de  taches  rouges  piincti- 
formes,  ce  qui,  sans  autre  examen  permet  d'affirmer  l'hydropisie.  En  l'observant 
avec  attention,  on  remarque,  traversant  le  blastoderme  un  vaisseau  plus  ou  moms 
sinueux  qiü  parait  naitre  du  cceur  et  aboutir  au  sinus  transversal,  tout  comme  le 
ferait  la  veine  primigeniale:  il  s'agit  en  realite  de  la  portion  cervico-cephalique  du 
Systeme  nerveux.  II  est  presque  superflu  de  dire  que  par  siüte  de  leur  circulation 
ä  peu  prfes  nulle  ces  embryons  meurent  tihs  jeimes  et  depassent  rarement  le  troi- 
sifeme  jour. 

5)  Vergl.  dieses  Lehrb.,  Teil  II,  p.  172. 

6)  1.  c.  p.  564.  Son  segment  anterieur  se  trouve  simplement  dejete  sur  le 
cöte  ... 
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ausgezeichnet  und  können  den  „abortiven  Formen"  insofern  ange- 
schlossen werden,  als  sie  wie  die  Omphalocephalen  Mißbildungen  dar- 
stellen, welche  die  Reife  nicht  erlangen  können.  —  Ueber  die  Genese 
ist  wohl  mit  Sicherheit  noch  nichts  auszusagen,  Rabaud  hat  sich  nur 
außerordentlich  vorsichtig  und  hypothetisch  in  dieser  Hinsicht  ge- 
äußert. Es  wäre  zu  wünschen,  daß  recht  viele  Hühnchenmißbildungen 
der  ersten  Tage  in  derselben  genauen  Weise  untersucht  würden,  wie 
Rabaud  es  begonnen  und  namentlich  Kaestner  für  die  Omphalo- 
cephalen durchgeführt  hat. 


3.  Molen. 

Der  Name  Mola,  Molen  ist  ein  außerordentlich  alter,  vielleicht 
gerade  deshalb  auch  sehr  wenig  präziser  Name.  In  alten  medizi- 
nischen Schriften  werden  alle  Tumoren  der  Uterushöhle  als  „Mola" 
bezeichnet. 

Namentlich  geschah  das  von  arabischen  Aerzten.  Man  unterschied  eme  Moles 
(Mola)  aquosa  und  ventosa) ').  Noch  im  19.  Jahrhundert  war  es  bei  älteren  Aerzten 
Sprachgebrauch,  beispielsweise  Myome,  namenthch  verkalkte  Myome  als  Molen  zu 
bezeichnen  (sogenainite  „falsche"  Molen,  die  den  „wahren"  Molen,  als  welche 
Schwangerschaftsprodukte  bezeichnet  wurden,  gegenübergestellt  wurden).  Geoffroy 
St.  Hilaiee  stellt  in  seinem  Werk^)  die  Molen  zu  den  monstres  parasitaires,  er 
begreift  mit  diesem  Namen  auch  Teratome^).  Er  spricht  von  uterinen,  ovarielleii, 
tubaren  Molen. 

In  neuerer  Zeit  pflegt  man  in  erster  Linie  eine  Veränderung  des 
Chorions  mit  dem  Namen  der  Mole  zu  bezeichnen,  die  sogenannte 
Blase nmole  (Traubenmole),  die  wir  weiterhin  zu  besprechen  haben 
werden.  Daneben  wird  besonders  noch  von  Fleischmolen,  auch  wohl 
von  Steinmolen,  Blut-  und  Thrombenmolen  gesprochen,  über  die 
wenigstens  einige  kurze  Worte  gesagt  sein  mögen.  Vielleicht  wäre 
es  besser,  den  Namen  der  Mole  für  diese  Bildungen  ganz  zu  ver- 
meiden. Die  ausführliche  Besprechung  derselben  kann  nicht  unsere 
Aufgabe  sein,  da  Fleischmolen  etc.  kaum  als  Mißbildungen  angesehen 
werden  können. 

Wir  haben  schon  bei  Besprechung  der  abortiven  Formen  gesehen,  daß  bei 
diesen  häufig  genug  Blutungen  ni  die  Eihäute  stattfinden.  Nehmen  diese  Blutungen 
größeren  Umfang  an  und  handelt  es  sich  noch  um  junge  Eier,  so  können  die  Blut- 
mengen beim  Abort  in  Gestalt  mehr  oder  weniger  fester  Koagula  die  Hauptmasse 
des  Eis  ausmachen.  Man  spricht  alsdann  von  einer  Blut-  oder  Thromben mole. 
Läßt  sich  zeigen,  daß  die  Blutung  unter  das  Chorion  erfolgt  ist,  so  ist  der  Name 
subchoriales  Hämatom  gerechtfertigt.  Die  Koagula  können  durch  teilweise  Resorption 
der  Flüssigkeit  bei  längerem  Aufenthalt  in  der  Uterushöhle  eine  derbere,  mehr  fieisch- 
ähnliche  Konsistenz  gewinnen,  was  zu  dem  Namen  Fleischmolen  Veranlassung 
gegeben  hat.  Bei  sehr  langer  Eetention  der  Massen  kann  es  sogar  zu  Kalkeinlage- 
rungen, damit  zu  sogenannten  Steinmolen  kommen*).  Der  Embryo  ist  entweder 
vollkommen  resorbiert  oder  wenigstens  hochgradig  degeneriert.  Die  Frage,  ob  der 
Embryo  primär  abstarb  oder  sekundär  durch  die  Blutungen  getötet  wurde,  wird  sich 
nicht  in  allen  Fällen  mit  Sicherheit  entscheiden  lassen.  Der  zweite  Fall  ist  wohl 
der  häufigere.  Andererseits  ist  es  sehr  wohl  denkbar,  daß  der  Embryo  aus  irgend- 
einer Ursache  abstarb,  und  zunächst  noch  eine,  allerdings  hochgradig  gestörte,  weitere 
Ernährung  und  dadurch  erhaltenes  Wachstum  der  Eihäute  erfolgte.  —  Aetiologisch 
kommt  Endometritis  in  Betracht. 


1)  G.  St.  H.  II,  p.  541,  Anm. 

2)  1.  c.  II,  p.  536. 

3)  Vergl.  TeU  II,  DoppelbUdungen,  p.  388. 

4)  Vergl.  Kaufmann,  Lehrb.  d.  spez.  Anat.,  3.  Aufl.,  p.  942/943.  (4.  Aiiflage 
ist  jetzt  erschienen.) 
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Während  die  eben  besprochenen  Bildungen  nicht  als  Mißbil- 
dungen bezeichnet  werden  können,  ist  diese  Bezeichnung  für  die 
Blasen mole  mehrfach  angewandt  worden.  Wenn  es  auch  wohl 
sehr  zweifelhaft  ist,  ob  eine  Berechtigung  hierzu  vorliegt,  so  erscheint 
doch  eine  kurze  Besprechung  angezeigt,  da  durch  die  Blasenmole 
jedenfalls  ein  Uebergang  zu  den  Mißbildungen  gegeben  ist  und  zu- 
gleich Verknüpfungen  mit  der  Geschwulstlehre  sich  finden  lassen. 

Die  Bliiscnmole  ist  eine  sehr  auffallende  Bildung,  sie  war  wahrscheinlich  schon 
im  Altertum  wenigstens  einigen  Aerzten  bekannt  (Kossmann).  Im  16.  Jahrhundert 
wurde  sie  schon  mehrfach  beobachtet  (Takuffi)  Im  18.  Jalirhundert  hat  sie  unter 
andeien  auch  Morgagni  beschrieben.  Am  Anfang  des  19.  Jahrhunderts  wurde  die 
Blasoinnole  von  französischer  Seite  als  eine  parasitäre  Bildung,  als  Blasenwürmer 
aufgefasst,  eine  .Vuffassung,  che  jedoch  nur  wenig  Anklang  fand  und  bald  von  anderen 
französischen  Forschern  berichtigt  wurde  ^).  H.  Meckel  und  Gierse  betrachteten 
den  Zustand  der  Zotten  bei  Bhisenmole  als  ,, physiologische  Hypertrophie  der  Chorion- 
zotten mit  sekundärem  Oedem  infolge  der  verhinderten  Placentarbildung" —  Lange 
Zeit  wurde  Vikchows  Lehre  als  die  maßgebende  angesehen,  der  die  Blasenmole  als 
eine  Geschwulstbildung  auffaßte,  sie  als  Myxom  der  Placenta  bezeichnete  imd  geradezu 
als  klassisches  Beispiel  des  Myxoms  anführte  Freilich  wurde  dieser  Auffassung 
sehr  bald  widersprochen  (Storch,  Köster  und  Rumler  u.  a.),  allgemem  verlassen 
ist  dieselbe  aber  eigentlich  erst  nach  den  lichtvollen  Darlegungen  Marchands. 
Später  hat  sich  insbesondere  L.  Fraenkei.  mit  der  Blasenmole  beschäftigt.  Eine 
moderne  zusammenfassende  Darstellung  ist  in  ^VINC'KELs  Handbuch  der  Geburts- 
hilfe aus  der  Feder  von  L.  Seitz  enthalten. 

Makroskopische  Beschaffenheit.  Virchow  beschrieb  die  Trauben  mole 
folgendermaßen*):  „Der  gewöhnüchste  Fall  beim  Menschen  ist  der,  daß  ein  großer 
Klumpen  geboren  wird,  welcher  auf  den  ersten  Bück  aus  nichts  als  aus  einem  Ge- 
menge von  Blut  und  Blasen  der  verschiedensten  Größe  zu  bestehen  scheint.  Löst 
man  die  Blutgerinnsel  ab,  so  zeigen  sich  zahllose  Blasen  zu  Trauben  zusammen- 
gesetzt, in  der  Art,  daß  jede  Blase  einen  Stiel  hat,  und  daß  an  der  Oberfläche  der 
g]-ößeren  Blasen  wieder  kleinere  aufsitzen,  die  ebenfalls  gestielt  sind  und  gewöhnlich 
wieder  iieuc  Blasen  tragen.  Große  Quäste  oder  Trauben  von  solchen  Blasen  sitzen 
schließHch  dui'ch  stärkere  Stiele  dem  Chorion  an,  und  zwar  manchmal  im  ganzen 
Umfang  desselben,  häufig  nur  an  der  Placentarstelle." 

Die  Größe  der  Blasen  ist  eine  sehr  verschiedene.  Ich  habe  in  den  5  Fällen, 
-die  ich  untersuchen  konnte,  neben  kirschgroßen  Blasen  kleinste,  noch  nicht  linsen- 
große beobachtet.  In  der  Eegel  suid  die  Blasen  frisch  prall  gespannt,  beim  Ein- 
stechen fallen  sie  unter  Abgabe  von  Flüssigkeit  zusammen,  jedoch  nicht  vollständig. 
Die  einzelnen  Blasen  haben  zweifellos  Aehnlichkeit  mit  Weintrauben.  Freiüch  sitzen 
sie  nicht  nebeneinander  an  einem  Stiel,  sondern  sind  durch  meist  sehr  dünne  Fäden 
miteinajider  verbunden.  Mitunter  sind  es  ungeheure  Mengen  dieser  traubigen  Ge- 
bilde, die  sich  entleeren.  Da  die  Verbindungsfäden  der  Beeren  durchreii.5en ,  so 
werden  isoUerte  Massen  leicht  erhalten.  Hat  man  Gelegenheit,  die  Blasenmole  in 
Zusammenhang  mit  der  Placenta  zu  beobachten,  so  findet  man  bei  entwickelterer 
Placenta,  daß  die  Chorionzotten  der  Placenta  erkrankt  sind.  Doch  kann  auch  —  in 
seltenen  Fällen  —  das  Chorion  laeve  degenerieren.  Nicht  immer  zeigt  die  Placenta 
in  ganzer  Ausdehnung  die  Degeneration,  diese  kann  vielmehr  partiell  bleiben.  Als- 
dann kann  ein  Foetus  —  bei  sehr  geringer  Degeneration  sogar  ein  lebender  Foetus  — 
in  dem  Ei  enthalten  sein.  —  Ist  das  Ei  noch  nicht  groß,  so  wird  mitunter  die  Blasen- 
mole von  Decidua  überkleidet.  Bei  völliger  Degeneration  des  Chorion  ist  eme  Placenta 
oft  nicht  mehr  unterscheidbar.  Es  kommt  vor,  daß  bei  Zwillingsschwangerschaften  ein 


1)  1.  c.  V,  p.  142. 

2)  Vergl.  Seitz  in  Winckels  Handli.  d.  Geburtsh.,  TT,  2,  p.  1058. 

3)  Marchand,  Z.  f.  Geburtsh.,  Bd.  XXXII,  p.  407. 

4)  Virchow,  Geschwülste,  p.  405 :  „Das  am  meisten  typische  Beispiel  für  eine 
Geschwulstbildung  dieser  Art  (d.  h.  des  Myxoms)  findet  sich  schon  bei  der  ersten 
Entwicklung  des  Foetus  rmd  zwar  an  den  Eihäuten.  Man  könnte  freilich  sagen, 
diese  Form  gehöre  nicht  in  die  Onkologie,  sondern  in  die  Teratologie.  AUein  gerade 
das  gewölmliche  Myxom  der  Placenta  ist  .  .  .  überhaujDt  von  höchster  Bedeutung. 
Ich  meme  diejenige  Form,  die  man  gewöhnlich  unter  dem  Namen  der  Ti'auben-  oder 
Blasenmolc  (Mola  hydatidosa,  vesicularis,  cvstica,  botvroides  s.  racemosa)  aufführt." 

5)  1.  c.  p.  406/407. 
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Ei  zu  einer  Blasenmole  sich  uniwandelt,  während  das  zweite  sich  normal  weiter  ent- 
wickelt. —  Keheer  unterscheidet  eine  Mola  hydatidosa  incipiens,  totalis  und  partialis. 

Mikroskopische  Untersuchung.  Fiir  die  Histologie  der  Blasenmoleu 
hat  die  MARCHANDsche  Arbeit  bahnbrechend  gewirkt.  Ihre  Resultate  sind  in 
neuerer  Zeit  vielfach  bestätigt  worden,  auch  ich  habe  bei  mikroskopischer  Unter- 
suchung von  Blasenmolen  durchaus  analoge  Befunde  erhoben.  Marchand  konnte 
einen  der  seltenen  Fälle  untersuchen,  in  welchen  die  Blasenmole  bei  einer  Sektion 
noch  ganz  im  Uteitts  enthalten  zur  Untersuchung  gelangte.  Man  muß  die  Ver- 
änderangen  der  Chorionzotten  und  die  Veränderungen  der  Decidua  unterscheiden. 
Marchand  fand,  daß  die  Zotten,  „kehieswegs  die  Beschaffenheit  von  proliferierenden 
myxomatösen  Zottenwucherungen,  sondern  von  gequollenen  niehi-  oder  weniger  in 
Degeneration  begriffenen  Zotten"  '■)  haben.  Damit  ist  die  Lehre  Virchows,  daß  die 
Blasenmole  ein  Myxom  darstellt,  widerlegt.  Es  läßt  sich  übrigens  sowohl  chemisch 
wie  mikrochemisch  bezw.  histologisch  nachweisen,  daß  Mucin  keineswegs  stets  reich- 
Ucli  in  den  Blasenmoleu  enthalten  ist.  Nach  chemischen  Untersuchungen  ist  weit 
mehr  Albumin  als  Mucm  vorhanden.  —  Das  Stroma  der  Zotten  enthält  meist  sehr 
wenig  Kerne,  die  Grundsubstanz  ist  fibrillär,  im  mikroskopischen  Präparat  zeigt  das 
Ötroma  daneben  eine  gleichmäßige  schlecht  färlibare  Masse.  Bei  fiischer  ITnter- 
suchung  macht  das  Gewebe  einen  wasserreichen  gequollenen  Eindruck.  Gefäße  sind 
in  den  Zotten  nicht  enthalten.  —  Der  wichtigste  Befund,  dei-  von  jNIarchand  er- 
hoben wurde,  ist  ehie  Wuchennig  des  Chorionepithels  und  Öyncytiums.  Diese 
Wucherung  kann  bedeutende  Ausdehnung  erreichen.  Ferner  ist  von  Wichtigkeit 
eine  Degeneration  der  ge\TOcherten  Zellen,  die  zum  Teil  einen  vakuolären  Charakter 
aufweisen.  Außerdem  sind  Veränderungen  in  der  Serotina  l^emerkenswert.  Marchand 
selbst  gibt  folgende  Schilderungen  -) :  Die  Veränderungen,  sagt  er,  liestehen  in  einem 
ganz  abnorm  gesteigerten  Degenerations-  itnd  Wucheningsprozeß  des  Zotteiiepithels. 
und  zwar  sowohl  des  Syncytiums  als  der  LANGHANSschen  Zellschieht.  .Jener  liesteht 
in  einer  sehr  gesteigerten  Vakuolenbildung,  einer  ,,hydropischen"  Entartung,  sodaun 
aber  auch  m  ausgedehnten  Nekrosen,  dieser  in  der  Produktion  einer  großen  Masse 
von  EpithelzeUen,  welche  durch  die  Größe  ihrer  Kerne  und  die  Dimensionen  ihres 
Protoplasmas  erheblich  von  den  normalen  abweichen.  Die  massenhafte  Einwanderung 
dieser  Zellen  in  die  Serotina  verleiht  dieser  ein  sehr  eigentümliches  Ansehen,  be- 
sonders wichtig  ist  aber,  daß  durch  xiie  Zellwucherung  zunächst  die  schützende 
Fibrinschicht,  sodann  die  kompakte  Schicht  der  Decidua,  endhch  die  spongiöse 
Schicht,  ja  selbst  die  angrenzenden  Teüe  der  Muskelschicht  zerstört  werden,  in  einer 
Weise,  welche  vollständig  an  das  Vordrijigen  einer  malignen  (epithelialen)  Neu- 
bildung erinnert. 

Mit  dem  letzten  Satze  hat  Marchand  eüi  Verhalten  ausgesprochen,  das  uns 
später  noch  näher  beschäftigen  soll.  Hier  möchte  ich  zunächst,  um  das  Bild  der 
ßlasenmole  noch  anschaulicher  zu  gestalten,  eine  Schilderung  nach  eigenem  Befund 
geben. 

In  einem  Fall  von  ßlasenmole,  den  ich  mikroskopisch  luitersuchte,  ließen  sich, 
wie  Marchand  das  beschreibt,  die  Zotten  und  nm  dieselben  gewuchertes  zelUges 
Gewebe  unterscheiden.  Das  Zentrum  der  Zotten  enthielt  faserige  Masse  mit  kleinen, 
leicht  ovalen,  wenig  intensiv  färbbaren  Kernen,  nach  der  Peripherie  zu  werden  die 
Kerne  etwas  größer,  das  dazwischen  liegende  Gewebe  mehr  gleichmäßig.  Die  Zotten 
waren  zum  Teil  mit  einem  kidjischen  Epithel  besetzt,  zum  Teil  grenzte  an  das  eben 
beschriebene  Stroma  direkt  das  gewucherte  Gewebe.  In  diesem  lassen  sich  ver- 
schiedene Zelltypen  unterscheiden.  Eme  Anzahl  gleicht  den  kubischen  größeren 
Epithelzellen  der  Zotten  (LANGHANSsche  Schicht).  Dazu  kommen  spindelförmige 
endothelähnliche  Zellen.  Manche  Zellen  sind  größer  als  die  LANOHANSschen  Zellen, 
mit  größerem  Kern,  gleichen  denselben  aber  im  übrigen,  so  daß  sie  aus  Urnen  her- 
vorgegangen sein  dürften.  Es  finden  sich  in  dem  gewucherten  Gewebe  ferner  Riesen- 
zellen in  derselben  Weise  wie  bei  Chorion epithehomen.  Ferner  finden  sich  syncytiale 
Elemente,  zum  Teil  der  erwähnten  Epithelschicht  der  Zotten  anhegend.  Endlich  sind 
reichlich  lymphocytenähnUche  Rundzellen,  sowie  Leukocyten  zu  finden.  Danelien 
kleinste  Chromathipartikel,  die  wohl  als  Kerntrümmer  gedeutet  werden  können. 

Die  geschilderte  Wucherung  Heß  sich  auch  in  einem  zweiten  Fall  sehr  schön 
nachweisen,  in  diesem  trat  die  Infiltration  mit  Rundzellen  und  Leukocyten  zurück. 

Hmzugefügt  mag  noch  werden,  daß,  abgesehen  von  den  bereits  erwähnten 
Degenerationen,  auch  anderweitige  in  Blasenmolen  vorkommen,  die  längere  Zeit  im 
Uterus  verweilten.    So  ist  Verkalkung  von  Marchand  u.  a.  beschrieben  worden. 


1)  1.  c.  p.  419. 

2)  1.  c.  p.  445. 


Blasenmole. 


15 


Genese  der  Blasen mole.  Was  zunächst  die  E n t s t e h u n g s - 
zeit  betrifft,  so  sind  zwei  Möglichkeiten  in  Erwägung  zu  ziehen. 
Es  könnte  eine  Abnormität  schon  bei  der  Bildung  des  Chorions  vor- 
handen sein,  oder  aber  die  Veränderung  setzt  erst  nach  der  Bildung 
der  Chorionzotten  ein.  Im  allgemeinen  dürfte  die  Entstehungszeit  eine 
frühe  sein  und  in  die  ersten  Monate  verlegt  werden  müssen.  Die 
Zeit  der  Geburt  der  Blasenmole  kann  natürlich  für  die  Bestimmung 
der  Entstehungszeit  in  keiner  Weise  maßgebend  sein.  Ich  glaube, 
daß  spätestens  bis  zum  Abschluß  des  3.  Monates  die  Veränderung, 
welche  wir  als  Blasenmole  bezeichnen,  eingesetzt  haben  dürfte.  Dafür 
spricht,  daß  man  ausgebildete  Blasenmolen  aus  dem  3.  Monat  kennt. 
Auch  könnte  ein  Ei,  das  bis  zum  Ende  des  3.  Monates  normal  war, 
kaum  noch  so  umgewandelt  werden,  daß  eine  völlige  Blasenmole 
daraus  wird.  Es  gilt  also  dieser  teratogenetische  Terminationspunkt 
für  die  total  umgewandelten  Blasenmoleu ;  in  Eiern,  in  denen  nur  ein 
Teil  der  Zotten  degeneriert  erscheint,  wäre  es  wohl  möglich,  eine 
spätere  Entstehungszeit  anzunehmen. 

Was  die  formale  Genese  betrifft,  so  wäre  der  Prozeß  nach 
Marchands  Untersuchungen  so  zu  denken ,  daß  die  Wucherungs- 
vorgänge als  primär,  die  Degenerationen  als  sekundär  anzusehen  sind. 

Bezüglich  der  kausalen  Genese  stehen  sich  ovuläre  und 
deciduale  Theorie  gegenüber.  Marchand  neigt  mehr  zu  der  ovulären, 
d.  h.  zu  der  Annahme,  daß  eine  primäre  Veränderung  des  Eies 
vorliegt  Diese  Theorie  würde  die  Blasenmole  zu  den  Mißbildungen 
in  weiterem  Sinne  stellen,  wir  leiten  aus  derselben  die  Berechtigung 
der  kurzen  Besprechung  an  dieser  Stelle  ab.  —  Eine  genauere  Aus- 
sage über  die  Ursache  läßt  sich  nicht  machen.  —  Die  deciduale 
Theorie'''),  die  von  gynäkologischer  Seite  entschieden  bevorzugt  wird 
(Stoffel,  Seitz  u.  a.),  kann  sich  außer  auf  andere  Punkte  auch  auf 
das  Experiment  gründen.  Seitz  ^)  führt  Versuche  von  Aichel  an. 
Dieser  konnte  durch  Quetschung  der  Placenta  bei  Hunden  Blasen- 
molenbildung  veranlassen.  Klinisch  wird  vor  allem  die  Endometritis 
als  Ursache  der  Blasenmolenbildung  beschuldigt.  Man  könnte  sich 
vorstellen,  daß  durch  Zertrümmerung  der  Placenta  in  den  Experi- 
menten von  Aichel  die  Wucherung  der  Chorionepithelzellen  und  des 
Syncytiums  durch  Fortfall  von  Wachstuniswiderständen  im  Sinne 
Ribberts  begünstigt  würde  und  damit  die  Blasenmolenbildung. 
Analog  könnte  eine  Schädigung  der  Decidua  bei  Endometritis  wirken. 
Andererseits  könnte  die  Wucherung  der  Zellen  auch  in  ihren  ange- 
borenen Eigenschaften,  in  inneren  Ursachen  begründet  sein.  Ich 
glaube  nicht,  daß  zur  Zeit  eine  Entscheidung  möglich  ist. 

Verhältnis  der  Blasenmole  zur  Geschwulstlehre.  Schon  die 
letzten  Sätze,  sowie  die  vorhergehende  Darstellung  zeigten,  daß  wir  es  bei  der 
Blasenmole  mit  einer  echt  geschwulstmäßigen  Wuclierung  von  Zellen  zu  tun  haben. 
Es  ist  daher  diese  Bildung  für  che  Theorie  der  Geschwülste  von  größter  Bedeutung. 
Es  kann  nicht  unsere  Aufgabe  sein,  diese  Beziehungen  hier  in  extenso  zu  lie- 
sprechen,  ich  verweise  auf  die  Ausführungen  im  I.  und  II.  Teü  der  Mißbildungs- 
lehre.  —  Bekanntlich  kann  man  eine  maligne  Blasenmole,  destruierende  Basenmole 


1)  1.  c.  p.  454. 

2)  Verhältnismäßig  häufig  bemerkt  ist  das  Zusammentrefi'en  von  Ovarialcysto- 
men  mit  Blasenmolen,  eme  Erfahrung,  die  L.  Fraenkel  im  Sinne  seiner  Theorie 
heranzog,  daß  dem  Corjnis  luteum  eine  innere  Sekretion  von  Bedeutung  für  Kon- 
zeption und  Gravidität  zugeschrieben  werden  müsse. 

3)  1.  c.  p.  1071. 
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unterscheiden,  bei  welcher  die  wiichernden  Zellen  bis  zum  Peritoneum  vordringen 
können,  femer  schließt  sich  nicht  aUzu  selten  an  eine  Blasenmolenschwangerschaft 
das  Auftreten  eines  malignen  Chorionepit  hello  ms. 

Auf  eine  klinische  Besprechung  der  Blasenmolen  kann  ich 
wohl  verzichten,  ich  verweise  in  dieser  Hinsicht  auf  die  Arbeit  von 
Seitz,  sowie  die  Abhandlung  von  Kehrer:  Mißbildung  der  Eihäute 
und  Placenta. 

Anhang :  Mißbildung  der  Eihäute  und  Placenta. 

An  die  Blasenniole,  als  eine  Erkrankung  des  Chorions,  wären  die 
Mißbildungen  der  Eihäute  und  der  Placenta  anzuschließen. 
Die  wichtigsten  Mißbildungen  betreften  das  Amnion.  Die  patho- 
logischen Veränderungen  des  Amnions,  die  eine  so  wichtige  Ursache 
verschiedenster  Mißbildungen  darstellen,  sind  selbst  zum  Teil  sicher- 
lich als  Mißbildungen  zu  beurteilen,  d.  Ii.  auf  Entwicklungsstörungen 
zurückzuführen.  Ich  verweise  hinsichtlich  der  Pathologie  des  Amnions 
und  der  amniogenen  Mißbildungen  auf  den  I.  Teil.  Die  Mißbildungen 
des  Chorions  sind  weniger  bekannt,  ich  habe  bei  der  Darstellung  der 
abortiven  Formen  auch  auf  die  Anomalien  des  Chorions  hingewiesen. 
Die  Mißbildungen  des  Chorions  sind  vielleicht  häutiger  und  bedeutungs- 
voller als  man  zur  Zeit  annimmt,  doch  müssen  hier  erst  noch  weitere 
Forschungen  Aufklärung  schaffen. 

Die  häufigste  Anomalie  der  Placenta  ist  die  Placenta  marginata, 
auch  Placenta  circumvallata  genannt.  Rund  um  den  Rand  der 
Placenta  findet  sich  ein  erhöhter  Wall. 

Eine  klinische  Bedeutung  kommt  dieser  Abnormität  ebensowenig 
zu,  wie  der  abnormen  Lappung  der  Placenta.  die  in  verschie- 
denem Grad  auftreten  kann.  Eine  Zweiteilung  des  Mutterkuchens, 
mehr  oder  weniger  deutlich,  kann  sich  auch  bei  Einzelschwangerschaft 
finden.  Abnorme  Form  der  Placenta  (Nierenform)  ist  ebenso  be- 
obachtet wie  Abnormitäten  der  Dicke.  —  Auf  das  Verhalten 
der  Placenta  bei  Doppelbildungen  wurde  im  II.  Teil  hingewiesen. 
Ein  genaueres  Eingehen  auf  die  Genese  der  Placentamißbildungen 
ist  ohne  ausführliche  entwicklungsgeschichtliche  Darstellung  und 
eigene  Untersuchung  von  ausgewählten  Fällen  nicht  möglich. 

Die  Nabelschnur  weist  zahlreiche  Variationen  der  Länge  auf. 
Die  Nabelschnur  kann  sehr  lang  oder  sehr  kurz  sein,  die  lange  Nabel- 
schnur kann  bei  der  Geburt  bekanntlich  verhängnisvoll  werden. 
Weiterhin  ist  der  Ort  ihrer  Insertion  an  der  Placenta  schwankend, 
die  Insertion  kann  sich  mehr  oder  weniger  dem  Rande  nähern 
(Insertio  marginalis).  Unter  Insertio  velamentosa  ist  der  Be- 
fund verstanden,  daß  die  Nabelschnur  nicht  als  Schnur,  sondern 
in  Art  eines  Zeltes  sich  mit  der  Placenta  verbindet.  Die  Gefäße 
verlaufen  in  der  membranösen  Ausbreitung  der  Nabelschnur  zur 
Placenta. 

Ueber  die  Abnormitäten  der  Nabelschnur  bei  Bauchbrüchen, 
Nabelbrüchen,  Nabelschuurbrüchen  siehe  daselbst. 

Abnorme  Schlängelung  der  Nabelschnur  ist  nicht  ungewöhnlich. 

Von  Gefäßanomalien  ist  das  Fehlen  einer  Nabelschnurarterie  am 
häufigsten  und  findet  sich  auch  bei  normalen  Früchten,  nicht  nur  bei 
Acardiis  und  anderen  Mißbildungen.  —  Wiederholt  ist  dabei  nach- 
gewiesen, daß  es  sich  um  die  Persistenz  einer  A.  omphalo-mesenterica 
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handelt  (Ballantyne  —  Selten  findet  sich  Verdoppelung  der 
Nabelvene. 

Die  Anomalien  von  Placenta  und  Nabelstrang  sollten  hier  nur 
kurz  zusammengestellt  werden,  sie  gehören  eigentlich  nicht  zu  dem 
behandelten  Kapitel,  lassen  sich  aber  schwer  an  anderer  Stelle  unter- 
bringen. 

4.  Zwergwuchs. 

Wir  wenden  uns  nun  zu  den  Mißbildungen  des  ganzen  Körpers 
im  postfötalen  Leben. 

Mißbildungen,  welche  in  gleicher  Weise  sämtüche  Teüe  des  Organismus  trefien, 
und  wahrscheinlich,  wie  zu  erläutern  sein  wird,  wenigstens  in  ihrer  reinen  Form  mit 
Anomalien  der  ersten  Anlage  zusammenfallen,  sind  der  Zwergwuchs  und  der 
Riesenwuchs.  So  sagt  Marchajstd ^) :  „Der  echte  Zwergwuchs  gehört  zu  den 
kongenitalen  Anomalien,  da  er  offenbar  in  der  ersten  Anlage  begründet  sein  muß." 
Wir  werden  jedoch  sehen,  wie  schwer  eine  Abgrenzung  gerade  dieser  Mißbildungen 
nach  verschiedenen  Seiten  hin  ist.    Wir  begmnen  mit  der  Besprechimg 

des  Zwergwuchses,  der  Mikrosomia  oder  Nanosomia. 

Im  gewöhnlichen  Sprachgebrauch  wird  jeder  auffallend  kleine 
Mensch  als  ein  Zwerg  bezeichnet.  Aber  schon  der  Sprachgebrauch 
nimmt  wenigstens  in  einer  Hinsicht  eine  gewisse  Abgrenzung  vor. 
Wird  eine  geringe  Scheitelhöhe  etwa  nur  durch  eine  Verstümmelung 
bewirkt,  durch  eine  Amputation  beider  unterer  Extremitäten,  so  wird 
das  nicht  als  Zwergwuchs  bezeichnet.  Dagegen  kann  natürlich  im 
bürgerlichen  Leben  kein  Unterschied  zwischen  einem  Zwerg  gemacht 
werden,  der  erst  durch  eine  postembryonale  Erkrankung  zu  einem 
solchen  wurde,  und  einem,  der  durch  kongenitale  Anlage  zwerghaft 
gebaut  erscheint.  Hiermit  sind  wir  schon  zu  dem  wissenschaftlichen 
Einteilungsprinzip  gekommen,  das  uns  in  der  Folge  leiten  soll,  der 
Entstehungszeit  der  Abnormität.  Zunächst  jedoch  müssen  wir 
fragen,  wie  wollen  wir  überhaupt  Zwergwuchs  definieren? 

Im  I.  Teil  dieses  Buches  wurde  gelegentlich  schon  darauf  hin- 
gewiesen, wie  gerade  am  Beispiel  der  Körpergröße  der  Begriff  der 
Variationsbreite  erläutert  werden  kann.  Um  festzustellen,  von  welcher 
Größe  abwärts  wir  den  Körperwuchs  als  Zwergwuchs  zu  bezeichnen 
haben,  ist  in  erster  Linie  die  Variationsbreite  der  Körpergröße  fest- 
zustellen, da  wir  die  Forderung  aufstellten,  daß  Mißbildung  außerhalb 
der  Variationsbreite  liege. 

Die  Variationsbreite  der  Körpergröße  ist  nun,  wie  bekannt,  bei 
verschiedenen  Völkern  und  Rassen  eine  verschiedene,  es  gibt  sehr 
kleine  und  sehr  große  Völker,  ja  es  gibt  sogar  sogenannte  Zwerg- 
völker, auf  die  wir  noch  mit  ein  paar  Worten  hinweise»  müssen. 

Die  Größe  der  verschiedenen  Menschenrassen. 

Die  Feststellung  der  durchschnittlichen  Körperlänge  eines  Volkes  oder  einer 
Rasse  muß  sehr  verschiedenen  Gesichtspunkten  gerecht  werden.  Vor  allem  ist 
natürhch  das  Alter  der   Gemessenen  zu  berücksichtigen.    So  stellte  man  nach 

1)  1.  c,  p.  592;  daselbst  Literatur. 

2)  Realenzyklopädie  1.  c,  p.  515. 

3)  p.  2  Anm. 
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KoEEX  all  nonvegischen  Männern  im  22.  Lebensjahr  eine  Durchschnittsgröße  von 
169,67  cm  fest,  im  28.  Lebensjahr  eine  solche  von  171,31  cm.  Die  durchschnittliche 
Zunahme  der  Körpergröße  betrug  also  1,64  cm').  Es  handelt  sich  dabei  um  ein 
nordisches  Volk,  bei  dem  bekanntlich  die  völlige  körperliche  Ausbildung  siDäter  er- 
reicht mrd,  iüs  bei  südlichen  Völkern.  Aber  auch  bei  anderen  Völkerstämmen  und 
Nationen  fällt  die  Zeit  der  größten  Körperlänge  in  eme  spätere  Zeit,  als  man  nach 
der  oberflächlichen  Erfahrung  anzunehmen  geneigt  ist.  Nach  Quetelet  und  Gould 
11.  a.  ist  das  Alter  des  Größenmaximiuns  weit  später,  als  etwa  der  Geschlechtsreife 
entspricht.  Das  Alter  schwankt  zwischen  dem  30.  und  40.  Jahr.  Es  wird  angegeben, 
daß  z.  B.  zwischen  Amerika  und  Eiu'opa  eine  Verschiedenheit  in  der  Zeit  bestehen 
soll,  zu  welcher  die  Maximalgröße  erreicht  wird. 

Die  Durchschnittsgröße  kann  natürlich  nur  bei  sehr  ausgedehnten  Messungen 
festgestellt  werden.  Ich  verweise  hier  auf  Tabellen,  me  sie  sich  z.  B.  in  dem  schönen 
Werk  von  Ranke-)  finden. 

Wichtiger  noch  als  die  Feststellung  der  Durchschiiittsgröße  ist  für-  luisere  Frage 
des  Zwerg\vuchses  und  analog  des  Riesenwuchses  die  Feststellung  der  Variations- 
extensität, d.  h.  also  der  Grenzen,  welche  nach  oben  mid  unten  für  die  Norm 
existieren.  Es  ist  ohne  weiteres  klar,  daß  diese  Grenzen  ebenso  wie  die  Durchschnitts- 
größe bei  den  verschiedenen  Völkern  eine  verschiedene  sein  wü-d.  Es  gibt  Zwerg- 
völker, bei  welchen  die  Durchschnittsgröße  sowohl  wie  die  Grenzwerte  der  Größe 
sehr  klein  sind  im  Verhältnis  zu  anderen  Völkern.  Es  ist  bekannt,  daß  z.  B.  die 
Japaner  erheblich  kleiner  sind  als  die  Europäer,  daß  in  Europa  die  Lappen  gegen- 
über den  großen  Norwegern  und  Schweden  sehr  klein  erscheinen.  Die  letztere  Tat- 
sache ist  vielfach  als  ein  Hinweis  auf  eine  zwerghafte  Urbevölkerung  Europas  an- 
gesehen worden^). 

Die  Durchforschung  Afrikas  hat  luis  mit  Zwergvölkern  bekannt  gemacht,  ebenso 
sind  aus  Asien  derartige  Zwergrassen  bekannt  geworden.  Ich  möchte  hier  nur  eine, 
freilich  schon  etwas  ältere  Tabelle  Bollentgees  mitteilen.  Insbesondere  die  afrikanischen 
Zwergstämme  sind  in  neuerer  Zeit  genauer  durchforscht  worden.  Es  sind  auch 
einzelne  dieser  afrikanischen  Zwerge  in  den  letzten  Jahi'en  nach  Europa  gebracht 
worden. 

Durchschnittliche  Körperlänge  verschiedener  Völkerschaften  in  Zentimetern 

nach  Bollits^gee: 


Patagonier  180,3  j     Esthen  164,2 

Nordamerikaner  des  Westens  177,0  !     Südfranzosen            "  163,0 

„            des  Ostens  173,0  '     Chinesen  162,5 

Livländer  173,6         Altbayern  162,0 

Engländer  172,7         Itaüener  162,0 

Letten  170,4  i     Malayen  157,0 

Schweden  170,2  !     Lappen  152,4 

Belgier  168,6         Akka  (XilqueUen)  140,0 

Norddeutsche  168,0         Buschmämier  137,2 

Deutsch-Oesterreicher  167,0  j     Abongo  (Westafrika)  137,0 


Die  fortschreitende  Forschung  hat  für  einige  dieser  Zahlen  geringe  Aenderungen 
wahrscheinlich  gemacht,  für  andere  -wird  eme  solche  Aenderung  bei  fortschreitender 
Forschung  möglich  sein,  jedenfalls  gibt  die  Tabelle  den  füi-  uns  hier  nötigen  Ueber- 
blick.  Ranxe,  der  dieselbe  u.  a.  mitteilt,  zieht  als  Schluß  seiner  Abhandlung  über 
die  Körpergröße  den  Satz,  daß  wahrscheinlich  die  Körpergröße  einerseits  durch  Ein- 
flüsse des  Wohnorts,  andererseits  durch  erbliche,  von  Familie  oder  Stamm  ausgehende 
Einflüsse  bestimmt  ^rird^). 

Es  darf  wohl  darauf  hingewiesen  werden,  daß  ein  ähnliches,  ja  ein  noch  weit 
bedeutenderes  Schwanken  der  Körpergröße  bei  domestizierten  Tieren  innerhalb 
derselben  Art  vorkommt  (Hund,  Pferd),  während  bei  wüd  lebenden  Tieren  innerhalb 
derselben  Ai't  die  Größeiiunterschiede  weniger  bedeutend  zu  sem  pflegen*). 

Was  die  schon  envähnten  Grenzzahlen  der  KörjDeigröße  betrifft,  so  hat  Ranke 
eigene  Untersuchungen  daiüber  angestellt ").    Unter  45421  im  Jahi-e  1875  bei  den 


1)  J.  B.  (1901)  III,  p.  671. 

2)  Ranke,  Der  Mensch. 

3)  Vgl.  hieriiber  Kollmann  und  G.  Schwalbe. 

4)  1.  c.  Bd.  II,  p.  128. 

5)  Ueber  den  Einfluß  der  Domestikation  vergl.  v.  Hansemann. 

6)  1.  c.  p.  129. 
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Oberersatzkommissiouen  vorgestellten  Militärpflichtigen  aus  allen  Teilen  des  König- 
reichs Bayern  befanden  sich  43  zwerghafte  Gestalten  unter  140  cm.  Die  geringste 
gemessene  Größe  betrug  115,  dann  folgten  je  einmal  124,  125,  126  und  128,  drei 
hatten  130,  zwei  131  cm.  Hier  wird  als  Grenzwert  des  Normalen  140  cm  ange- 
nommen.   Doch  findet  man  aiich  135  cm  als  Grenzwert. 

Aber  nicht  allein  die  Größe  ist  für  die  Definition  des  Zwerg- 
wuchses und  die  Frage,  ob  echter  oder  scheinbarer  Zwergwuchs  vor- 
liegt, entscheidend.  Wir  werden  das  sofort  aus  der  Definition  des 
Zwergwuchses  und  der  darauffolgenden  Zusammenstellung  der  zum 
Zwergwuchs  führenden  Zustände  entnehmen. 

Definition.  Wir  verstehen  unter  echtem  Zwergwuchs  eine 
abnorm  kleine  Körpergröße,  die  sich  auf  kongenital  gegebene  Be- 
dingungen zurückführen  läßt. 

Wir  haben  für  diese  Definition  —  und  das  ist  ihre  Schwäche  —  einen  genetischen 
Gesichtspunkt  wählen  müssen,  die  rem  morphologischen  genügen  nicht.  Es  läßt 
sich  das  aber  in  diesem  Falle  nicht  vermeiden,  wir  müssen  mm  dirrch  eine  weitere 
differentialdiagnostische  Besprechung  eine  nähere  Umschreibung  des  Begrifies  geben. 

Ausscheiden  müssen  wir  also  vor  allem  die  erst  im  postfötalen 
Alter  erworbene  Kleinheit  des  Körpers.  Es  ist  bekannt,  daß  die 
Länge  des  Menschen  im  hohen  Alter  vor  allem  durch  Atrophie  der 
Zwischenwirbelscheiben  zurückgeht.  Bei  kleinen  Personen  könnte 
durch  diesen  physiologischen  Rückbildungsvorgang  die  Grenze  der 
Zwergenhaftigkeit,  die  wir  vorhin  annahmen,  erreicht  werden.  Das 
ist  natürlich  kein  echter  Zwergwuchs.  Ebenso  sind  die  Verkürzungen 
der  Wirbelsäule  durch  ausgeheilte  Tuberkulose  oder  andere  patho- 
logische Prozesse  hier  auszuschließen.  Es  fallen  damit  alle  die  ver- 
krüppelten Individuen,  die  etwa  durch  Rachitis  eine  Kyphoskoliose 
erworben  haben,  außerhalb  des  Bereichs  unserer  Betrachtungen.  Er- 
schwert wird  die  Abgrenzung  dadurch,  daß,  wenn  wir  auch  den 
Zwergwuchs  auf  kongenital  gegebene  Ursachen  zurückführten,  doch 
keineswegs  der  künftige  Zwerg  bei  der  Geburt  auffallend  klein  sein 
muß,  vielmehr  im  Laufe  der  Wachstumsperiode  die  Zwergenhaftigkeit 
sich  ausbilden  kann.    Es  erscheinen  folgende  Fälle  denkbar: 

1)  Das  Individuum  wird  mit  unternormaler  Größe  geboren  und 

a)  wächst  nicht  oder  kaum  merklich, 

b)  wächst  erheblich,  aber  nicht  so,  daß  eine  normale  Größe 
erreicht  wird, 

(c)  wächst  bis  zur  normalen  Größe.    Dann  ist  natürlich  keine 
Nanosomie  vorhanden.) 

2)  Das  Individuum  wird  mit  normaler  Größe  geboren  und 

a)  wächst  nicht  oder  kaum  merklich, 

b)  wächst  erheblich,  aber  so,  daß  die  normale  Größe  nicht 
erreicht  wird, 

c)  wächst  zunächst  normal ,  erleidet  aber  einen  plötzlichen 
Wachstumsstillstand. 

Die  unter  2  rubrizierten  Fälle  können  verschiedenen  Ursachen  den  Zwerg- 
wuchs verdanken,  nicht  alle  sind  als  echte  Zwerge  anzusehen. 

No.  1  entspricht  der  Nanosomia  primordiahs,  No.  2  der  N.  infantihs 
(v.  HANSEMAinsr). 

Das  Größenwachstum  ist  durch  Skelettwachstum,  namentlich  durch 
das  Wachstum  der  unteren  Extremitäten  bedingt.  Störungen  des 
Knochenwachstums,  vor-  oder  nachembryonal,  ver- 
mögen   also  zwerghaften  Wuchs  hervorzubringen, 
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ebenso  können  Mißbildungen,  Defekte  des  Knochensystems  einen  solchen 
Wuchs  erzeugen.    Das  ist  aber  keine  echte  Nanosomie. 

Windle  ^)  gibt  folgende  Zusammenstellimg  über  die  Ursachen  des  Zwergwuchses. 

A.  Pathologische. 

I.  Rachitis. 

II.  Osteomalacia. 

III.  Kretinismus,  Agenosomie  thyroidienne. 

IV.  ( -hondrodystrophie  und  Achondroplasie. 

B.  Teratologische. 

I.  Phokonieha. 

II.  MikromeKa. 
III.  Nanosomia 

a)  primordiahs  (geschlechtlich). 

Den  Kietinismus  werden  wir  bei  den  Mißbildungen  der  SchUddrüse  zu  berühren 
haben,  die  imter  A,  IV  genannten  Zustände  müssen  uns  beim  Knochensystem  be- 
schäftigen, A,  I  imd  II  scheidet  für  unsere  Betrachtung  ganz  aus.  Phokomeüa  und 
Mikromeha  werden  bei  den  Mißbildungen  der  Exti-emitäten  zu  behandeln  sein,  hier 
bleiben  uns  die  Zustände,  die  von  Windle  unter  B,  III  rubriziert  werden. 

Bei  den  echten  Zwergen  stimmen  im  ganzen  die  Körper- 
proportionen mit  normalen  Menschen  überein.  Man  hat  deshalb  auch 

gesagt,  daß  sie  normalen  Menschen 
glichen,  die  man  durch  ein  umge- 
kehrtes Opernglas  betrachtet.  Wie 
wir  sofort  ausführen  werden ,  ist 
diese  Behauptung  keineswegs  völlig 
zutrelfend.  Immerhin  ist  aber  für 
die  erste  Orientierung  der  ange- 
führte Satz  brauchbar,  wenn  es  sich 
darum  handelt,  die  echten  Zwerge 
von  Menschen  mit  zwerghaftem 
Wuchs,  der  durch  Knochenverän- 
derungen herbeigeführt  wurde,  zu 
unterscheiden.  Eine  einigermaßen 
sichere  Differenzierung  kann  aller- 
dings nur  durch  die  genaue  Unter- 
suchung vor  allem  des  Knochen- 
systems gegeben  werden,  die  am 
Lebenden  heute  durch  die  Röntgen- 
untersuchung sehr  erleichtert  wird. 
—  Der  Zahlenintervall  der  Größe 
von  1,00—1,35  (bezw.  1,40)  bedeutet 
wohl  die  letzte  Grenze  des  Nor- 
malen, die  berühmten  eigentlichen 
Zwerge  bleiben  in  der  Größe  unter 
1  m  oder  überschreiten  diese  Grenze 
Fig.  9.  Die  amerikanischen  Zwerge:  »«r  um  ein  weniges.  Man  könnte 
i.„MißMüüe".  2. „General Mite".  3.Der  vielleicht  folgende  Reihe  auistellen: 
Vater  des  letzteren.  (Nach  Ranke.)  Zwerge  =  Individuen  unter 

1  m  (bezw.  1,10  m). 
Exzessiv  kleine  Menschen  =  Individuen  von  1  (bezw.  1,10)  m 
bis  1,35  (1,40)  m. 

1)  Ergebn.  d.  Anat.  u.  Entwgesch.,  Bd.  XIII,  p.  489. 
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Kleine  Menschen  =  Individuen  von  1,35  (1,40)  m  bis  1,50  (1,60)  m 
(nach  Rassen  etc.  verschieden). 

Es  ist  vielleicht  schon  deshalb  geboten,  den  Größenraiim  von  1,10  bis  1,40  m 
von  den  eigentlichen  Zwergen  zu  trennen,  weil  nachgewiesenermaßen  Menschen  von 
1,20  bis  1,30  m  noch  vollkommen  leistungsfähig  waren,  ja  sich  großen  Strapazen 
(Soldaten)  gewachsen  zeigten.  Allerdings  wird  von  einem  amerikanischen  Soldaten 
sogar  die  Höhe  auf  nur  101,6  cm  angegeben 

Um  ein  Beispiel  echten  Zwergwuchses  zu  geben,  lasse  ich  zu- 
nächst eine  Abbildung  berühmter  Zwerge  folgen.  General  Mite  hatte 
nach  Ranke  bei  einem  Alter  von  16  Jahren  ein  Körpergewicht  von 
6,57  kg  und  eine  Körperlänge  von  82,4  cm.  Miß  Millie  wog  mit 
12  Jahren  in  Kleidern  6,6  kg  und  war  72  cm  groß  (Fig.  9). 

Wie  schon  erwähnt  wurde,  sind  die  Proportionen  der  Zwerge  nicht  völlig  dem 
der  normalen  Erwachsenen  entsprechend,  andererseits  läßt  sich  auch  nicht  bei  allen 
Zwergen  behaupten,  daß  kindliche  Proportionen  voUkommen  bewahrt  wurden,  wenn 
auch  manche  Proportionen  derselben  an  kindhche  erinnern.  Im  allgemeinen  haben 
die  Zwerge  nach  Windle  große  Köpfe,  verhältnismäßig  große  Eümpfe  und  kleine 
untere  Extremitäten.  Das  stimmt  mit  dem  kindlichen  Bau  überein.  Aber  nicht  bei 
allen  Zwergen  trifft  dieser  Ausspruch  zu. 

Bei  der  Geburt  —  so  führt  Windle  aus  —  ist  der  Kopf  in  der  ganzen  Länge 
4mal  enthalten,  wächst  aber  nur  nahezu  halb  soviel  wie  der  übrige  Körper,  so  daß 
bei  dem  Erwachsenen  die  ganze  Größe  7V,mal  die  Kopflänge  enthält.  Bei  6  Zwergen, 
die  genauer  gemessen  wurden,  zeigte  sich  ein  Verhältnis,  das  zwischen  dem  des 
Neugeborenen  und  des  Envachsenen  steht. 

Tabelle  (nach  Tarupfi  und  Nagel  aus  Windle  1.  c). 
Bei  Tom  Thumb  enthielt  die  Körperlänge  ca.  4,75  Kopflängen 


Admiral  Tromp 
Kerkum  I 
„  II 

Isembeck 

Prinzessin  Pauline 


5 
4,15 
4,22 
6 

4,35 


Recht  interessant  ist  der  Vergleich  der  Proportionen  von  Riesen 
und  Zwergen.  Ecker  verglich  einen  Zwerg  von  105  cm,  der  19  Jahr 
alt  war,  mit  einem  28  Jahre 
zählenden  Riesen  von  201  cm. 
Die  beistehende  Abbildung  er- 
läutert den  Vergleich.  Bei  dem 
von  Ecker  untersuchten  Zwerg 
waren  durchaus  kindliche  Ver- 
hältnisse (etwa  einem  5-jährigen 
Knaben  entsprechend) ,  vor- 
handen ^). 

Ohne  weiteres  fällt  bei  dem  oben 
gegebenen  Vergleich  das  Mißverhältnis 
der  unteren  Extremitäten  bei  Biesen" 
und  Zwergen  auf.  —  Wenn  nun  auch 
die  meisten  Zwerge  kindüche  Prop- 
portionen  aufweisen,  so  gilt  das  doch 
nach  den  Untersiichungen  von  BoL- 

IJNGEE,  QuETELET,  ViHCHOW,  EANKE 

keineswegs  für  alle  FäUe.  General  Mite, 

der  oben  im  Bilde  dargestellt  wurde,  hat  nach  den  Messungen  von  H.  Rauke"  fast 
vollkommen  die  normalen  Körperproportionen  des  Erwachsenen,  einige  Abweichungen 
in  Kopf-  und  Extremitätengröße  sind  nicht  allzu  bedeutend'*). 

1)  Eanke,  1.  c.  p.  130. 

2)  1.  c.  p.  493. 

3)  Eanke,  1.  c.  p.  131. 

4)  Eanke,  1.  c.  p.  131. 


Fig.  10.  Vergleich  der  Körperpro- 
portionen eines  Zwerges  und  eines  Eiesen. 
(Nach  Ecker  aus  Eanke.) 
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Aus  der  Physiologie  der  Zwerge  ist  namentlich  die  Physiologie 
der  Verdauung  interessant.  Nach  den  Untersuchungen  von  H.  Ranke 
und  C.  V.  VoiT  haben  die  Zwerge  ein  verhältnismäßig  großes  Nahrungs- 
bedürfnis, wenn  auch  die  absoluten  Mengen  der  aufgenommenen 
Nahrung  nur  klein  sind. 


Das  erläutern  folgende  beide  Tabellen^). 


Verbrauch  während  24  Stunden 
in  Grammen 

Eiweüä 

Fett 

Kohle- 
hydrate 

Stickstofffreie  Stoffe 
auf  Stärke  berechnet 

Arbeiter  70     kg  schwer 

118 

56 

500 

624 

Zwerg      6,57  „ 

19 

22 

87 

136 

Kind       6,7  „ 

24 

28 

29 

91 

Reduziert  man  diese  Werte  auf  die  Einheit  von  1  kg  Körpergewicht  und  be- 
rechnet die  geüeferten  Kalorien,  so  kommt  man  zu  der  zweiten  Tabelle: 


Eiweiß 

Stickstofffi-eie  Substanz 

Kalorien 

Arbeiter 

Zwerg 

Kind 

1,7 
2,9 
4,0 

8,9 
20,7 
14,9 

47 
104 
67 

Es  ist  bekannt,  daß  kleine  mit  einer  dementsprechend  verhältnismäßig  großen 
Köi'peroberfläche  ausgestattete  Tiere  verhältnismäßig  viel  mehr  Nahrung  gebrauchen, 
als  absolut  große  Tiere  mit  emer  dementsprechend  verhältnismäßig  kleinen  Oberfläche. 
Ein  Maulwurf  verbraucht  im  Verhältnis  weit  mehr  Nahrung  als  ein  Mensch  oder 
Elefant.  KjEAHTON^)  gibt  an,  durch  genaue  Berechnung  ermittelt  zu  haben,  daß, 
wenn  ein  gesunder  Mann  einen  Appetit  gleich  dem  eines  Rotkehlchens  liesäße,  er 
jeden  Tag  einen  ,, Schubkarren  voll  Würste"  wiu'de  verzehren  können.  —  So  dürfte 
der  Hmweis  von  VoiT  sicher  berechtigt  sein,  daß  die  verhältmäßig  so  große  Wärme- 
abgabe der  Zwerge,  bedingt  durch  die  große  Köi'peroberfläche,  auch  den  verhältnis- 
mäßig hohen  Nahrungsverbrauch  bedinge. 

Die  Psyche  der  Zwerge  hat  wohl  keine  allgemeinen  Züge,  wie 
das  mitunter  behauptet  worden  ist.  Jedenfalls  ist  die  Gehirntätigkeit 
bei  sehr  vielen  Zwergen  in  keiner  Weise  beeinträchtigt.  So  be- 
herrschte die  schon  genannte  Prinzessin  Pauline  4  Sprachen.  — 

Die  Majorität  der  Zwerge  ist  unfruchtbar,  eine  Erblichkeit  nicht 
erwiesen. 

V.  HansemAjSTN  hat  bei  Gelegenheit  der  Vorstellung  eines  Zwerges,  Dobos 
Janos,  in  der  Medizinischen  Gesellschaft  zu  Berlin  eine  bemerkenswerte  Besprechung 
der  Nanosomie  gegeben.  Er  bezeichnet  als  Nanosomie  eine  Kleinheit,  die  so  weit 
geht,  daß  sie  als  solche  die  Funktion  des  Individuums  stört,  und  unterscheidet  zwei 
Formen.  Die  eine  Form  ist  dadurch  charakterisiert,  daß  die  Individuen  zu  irgend- 
einer Zeit  aufhören  zu  wachsen  (Nanosomia  infantilis),  die  zweite  beruht  auf  einer 
zu  kleinen  Anlage  von  Anfang  an  (Nanosomia  primordialis).  Windle  schheßt  sich, 
wie  wir  sahen,  dieser  Einteilung  an,  er  stellt  noch  eine  Gruppe  „Progeria"*)  auf. 
Er  fragt  sich,  ob  diese  dritte  Gruppe  notwendig  ist. 


1)  Ranke,  1.  c.  p.  132. 

2)  Tierleben  in  freier  Natur,  p.  313. 

3)  Berl.  kün.  Wochenschr.,  39.  Jahrg.,  1902,  p.  1209. 

4)  Der  Ausdruck  „Progeria"  ist  von  Hastings  Gilfoed  für  einen  Zustand 
vorgeschlagen  worden,  in  welchem,  außer  dem  vorhandenen  Zwergwuchs,  die  de- 
generativeii  Alterserschehiungen  krankhaft  beschleunigt  eintreten.  Er  beschreibt  drei 
solcher  Fälle,  augenscheinlich  die  einzigen  dieser  Gruppe,  die  je  wissenschaftliche 
Beachtung  erfahren  haben.  Die  betreffenden  Personen  waren  alle  drei  Zwerge  und 
starben  unter  allen  Erscheinungen  vorgeschrittener  Seuilität  (Windle,  1.  c.  p.  496). 
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Bei  Nanosomia  infantilis  werden  die  Individuen,  \vde  Hajstsemann  sckreibt'), 
in  der  Eegel  mit  normaler  Größe  geboren,  seltener  sind  sie  bei  der  Geburt  schon 
kiemer  als  normal.  Jedenfalls  hört  das  Wachstum  zu  ü-gendeiner  Zeit  auf.  Als 
Beispiel  führt  HANSEiXANN  die  Zwergin  Helene  Gübler  (genannt  „Puppenfee")  an. 
Diese  war  bei  der  Geburt  normal  groß  und  hörte  mit  6  Jahren  auf  zu  wachsen. 
Mit  20  Jahren  war  sie  1,06  m  hoch.  Hansemänn  betont,  daß  dies  Aufhören  des 
Wachstums  nicht  auf  einer  vorzeitigen  Verknöcherung  der  Epiphysenhnien  beruht. 
Diese  bleiben  vielmehr  bei  Zwergen  sehr  lange  erhalten.  Nach  Scha.afhau,sex 
waren  bei  einem  61 -jährigen  Zwerg  die  Epiphysenknorpel  noch  erhalten. 

Zu  der  zweiten  Gruppe  Hansemanists,  der  Nanosomia  priraordialis,  gehören 
nur  solche  Individuen,  deren  Größe  schon  bei  der  Geburt  eme  auffallend  geringe 
ist.  Sie  bleiben  auch  stets  kleüier  als  ein  normales  Individuum  desselben  Alters, 
erreichen  aber  immer  ehien  definitiven  Abschluß  ihrer  Entwicklung  in  dem  Alter, 
in  welchem  auch  normalerweise  das  Wachstum  aufhört.  Die  Epiphysenknorpel  ver- 
knöchern, Zeichen  von  InfantUismus  sind  nicht  vorhanden  oder  gering.  Haj^se- 
MAJJN  nennt  diesen  Zustand  Nanosomia  iDrünordialis,  weil  er  die  Ursache  desselben 
im  imbefruchteten  Ei  sucht,  worauf  wir  noch  mit  einigen  Worten  zurückkommen 
werden. 

BallantyjSte  hat  eine  embryonale,  fötale  und  postfötale  („postnatale")  Mikro- 
somie  unterschieden.  Ich  kann  dieser  Einteilung  nicht  beistinunen,  da  das,  was 
Ba_llantyne  als  embryonale  Mikrosomie  unterscheidet,  mit  dem,  was  gewöhnhch 
Zwergwuchs  genannt  wird,  gar  nichts  zu  tun  hat.  Es  handelt  sich  um  Embryoneu, 
die  im  Verhältnis  zu  den  Eihäuten  sehr  klein  imd  stark  mißbüdet  sind,  Ballantyxe 
führt  z.  B.  Glacominis  Fälle  (abortive  Formen,  s.  p.  2)  hier  an. 

Genese  des  Zwergwuchses.  Für  die  Frage  nach  der  for- 
malen Genese  stehen  uns  dieselben  Forschungswege  offen,  wie  für 
die  Frage  nach  der  formalen  Genese  der  Mißbildungen  überhaupt. 
Allerdings  ist  die  Antwort  keine  sehr  eindeutige. 

Nach  Hansemann,  Ballantyne  u.  a.  gibt  es  Fälle,  in  welchen 
man  auf  frühen  Embryonalstadien  Zwergbildungen  gefunden  hat. 
Freilich  halten  die  meisten  von  Ballantyne  angeführten  Fälle  einer 
strengeren  Beurteilung  nicht  stand,  es  handelt  sich  um  abortive,  ver- 
änderte Früchte.  Als  Kriterium  einer  echten  embryonalen  Zwerg- 
bildung muß  gefordert  werden,  daß  keinerlei  Degenerationszeichen  in 
dem  zu  kleinen  Embryo  gefunden  werden,  daß  derselbe  erst  unmittel- 
bar während  des  Abortes  abstarb,  also  nicht  die  Zeichen  an  sich 
trägt,  die  den  Früchten,  die  tot  im  Uterus  längere  Zeit  verweilten, 
eigentümlich  sind.  Aber  auch  wenn  wir  einen  solchen  einwandfreien 
Fall  vor  uns  hätten,  würde  er  uns  zur  Erkenntnis  der  Genese  nicht 
sehr  viel  helfen,  da  auch  für  solche  Stadien  die  weiterhin  zu  er- 
örternden beiden  Möglichkeiten  der  formalen  Genese  in  Betracht 
kämen. 

Wichtiger  sind  experimentelle  Beobachtungen.  Bovert  fand,  daß 
Teilstücke  von  Eiern  nach  der  Befruchtung  Zwergbildungen  lieferten. 
Es  war  hier  also  ein  Zuwenig  des  Materials  am  unbefruchteten  Ei, 
das  die  Zwergbildung  bedingte.  Durch  Driesch  und  andere  wissen 
wir,  daß  eine  sogenannte  ^j^-  oder  V4-  etc.  Blastomere  Zwergbildungen, 
aber  wohlproportionierte  Ganzbildungen  hervorbringen  kann;  bei  den 
im  I.  Teil  erwähnten  Regulationsversuchen  Drieschs  an  Clavellina, 
ebenso  bei  den  im  II.  Teil  genauer  auseinandergesetzten  Regulations- 
versuchen Morgans  an  Planaria  kam  es  zu  zweifellosen  Zwerg- 
bildungen. 

Weniger  scheinen  mir  die  Erfahrungen  an  Hühnereiern  in  Betracht 
zu  kommen,  in  denen  verschiedene  Experimentatoren  durch  verschiedene 
Beeinflussungen  atrophische  Formen  erhielten  (Dareste  u.  a). 


1)  1.  c.  p.  1210 
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Die  Retrokonstruktion  ist  naturgemäß  nicht  in  derselben  Weise 
anwendbar,  wie  etwa  bei  Doppelbildungen.  Doch  läßt  sich  unter  Be- 
rücksichtigung des  geschilderten  Baues  und  der  Wachstumsverhält- 
nisse der  Zwerge,  sowie  der  oben  angedeuteten  experimentellen  Daten, 
mit  Wahrscheinlichkeit  folgendes  über  die  Genese  der  Zwerge  aus- 
sagen.   Man  muß  drei  Möglichkeiten  der  Genese  unterscheiden. 

1)  Ein  Zuwenig  des  Anlagematerials  ist  schon  im  unbefruchteten 
Ei  gegeben.  Daß  dergleichen  möglich  ist,  beweisen  Boveris  Ex- 
perimente. 

2)  Ein  Zuwenig  der  Anlage  kommt  in  der  Zeit  der  ersten 
Furchung  durch  Untergang  ein  oder  mehrerer  Blastomeren  zustande. 
Durch  regulatorische  Vorgänge  wird  eine  zwerghafte  Ganzbildung 
erreicht. 

3)  Eine  Entwicklungshemmung  kann  den  Embryo  oder  das  Kind 
im  Wachstum  zu  irgendeiner  Zeit  treffen. 

Die  Zwergembryonen,  die  man  beobachtet  hat,  müßten  nicht  etwa 
zu  1  oder  2,  sondern  zu  3  gestellt  werden.  In  beiden  Fällen  1  oder 
2  müßte  bei  einem  Zuwenig  der  Anlage  auch  das  ganze  Ei  kleiner 
sein,  es  dürfte  keine  Disharmonie  in  der  Größe  der  fötalen  EihüUen 
und  des  Embryos  bestehen,  man  müßte  im  Gegenteil,  da  ja  die  fötalen 
Eihüllen  natürlich  auch  aus  dem  befruchteten  Ei  hervorgehen,  geradezu 
fordern,  daß  ein  proportioniertes,  aber  für  die  Schwangerschaftszeit 
bei  weitem  zu  kleines  Ei  vorhanden  sei. 

Das  was  Hansemann  Nanosomia  primordialis  genannt  hat,  ent- 
spricht also  keineswegs  nur  den  Möglichkeiten  1  und  2,  vielmehr 
kann  auch  auf  die  unter  3  aufgeführte  Weise  eine  Nanosomia  prim- 
ordialis entstehen.  Wir  brauchen  nur  anzunehmen,  daß  die  Ent- 
wicklungshemmung in  den  ersten  Embryonalmonaten  eintritt,  so  muß 
ebenfalls  eine  primordiale  Nanosomie  Zustandekommen.  Wir  werden 
dementsprechend  die  dritte  Möglichkeit  wieder  in  zwei  Abteilungen  zu 
zerlegen  haben,  je  nach  der  Entstehungszeit  der  Entwicklungshemmung. 
Wir  haben  dann  folgendes  Schema,  neben  das  ich  zum  Vergleich  die 
HANSEMANNsche  Bezeichnung  setze. 


1.  Nanosomie  durch  primären  Defekt  des 
unbefruchteten  Eies 

2.  Nanosomie  durch  sekundären  Defekt 
des  befruchteten  Eies 

3.  Nanosomie  durch  Entwicklungshem- 
mung 

a)  Nanosomie    durch  embryonale 
Entwicklungshemmung 

b)  Nanosomie  durch  postfötale  Ent- 
wicklungshemmung 


Nanosomia  primordialis 
(v.  Hansemann) 


Nanosomia  infantilis 
(v.  Hansemann). 


Haben  wir  also  einen  Zwergwuchs,  bei  welchem  kongenital  eine  ab- 
norme Kleinheit  bestand,  so  kommen  drei  Möglichkeiten  der  formalen 
Genese  in  Betracht.  Welche  von  den  drei  Möglichkeiten  zutrifft,  das 
können  wir  nicht  entscheiden.  Uebrigens  könnten  auch  Kombinationen 
gedacht  werden. 

lieber  die  kausale  Genese  ist  ebensowenig  etwas  Sicheres  zu 
sagen.  Ein  zu  kleines  unbefruchtetes  Ei  könnte  etwa  auf  Ernährungs- 
störungen im  mütterlichen  Organismus  zurückgeführt  werden.  Der 
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sekundäre  Defekt  des  befruchteten  Eies  weist  auf  ein  Trauma  hin. 
Die  embryonale  und  postfötale  Entwicklungshemmung  könnte  viel- 
leicht mit  dem  Stoffwechsel  im  weitesten  Sinne  in  Zusammenhang 
gebracht  werden,  Anomalien  der  inneren  Sekretion  könnten  eine  Rolle 
spielen.  Mechanische  Momente  lassen  sich  für  das  Zustandekommen 
einer  Entwicklungshemmung  des  ganzen  Körpers  kaum  finden.  Man 
sieht  also,  daß  irgendetwas  Sicheres  über  die  kausale  Genese  nicht 
ausgesagt  werden  kann. 

Zwergwuchs  bei  Tieren.  Dieser  ist  außerordentlich  selten  beobachtet. 
Die  schon  erwähnten  Zwergrassen  von  Hunden  imd  Pferden  sind  natürUch  mit  den 
menschlichen  Zwergrassen  parallel,  niemals  aber  als  Beispiele  für  echten  Zwergwuchs 
anzuführen.  Einen  Fall  von  echtem  Zwergwuchs  beim  Hund  erwähnt  Gtjinaed') 
nach  einer  Mitteilung  von  Gavärd. 

Anhang  zu  Zwergwuchs. 

Der  Zwergwuchs  hat  ähnlich  wie  der  Riesenwuchs  neben  dem  pathologischen 
ein  kiüturhistorisches  Interesse.  Zwerge  wurden  gern  als  Hofnarren  gehalten  oder 
überhaupt  zur  Unterhaltung  der  Fürsten  in  früheren  Jahrhunderten  gesucht.  Viele 
dieser  Hofnarrenzwerge  waren  allerdings  einfach  verkrüppelte  Individuen ,  außer 
ihnen  sind  jedoch  eine  Eeihe  echter  Zwerge  zu  historischer  Berühmtheit  gelangt. 
Die  Zwerge  der  Märchen  und  Volkssagen,  Wichte,  Heinzelmännchen,  Erdmännchen 
sind  uns  allen  aus  der  Jugend  vertraut.  Einige  der  historisch  bekannt  gewordenen 
Zwerge  hat  Taruffi  aufgeführt. 


5.  Riesenwuchs. 

Analog  wie  beim  Zwergwuchs  kommt  es  beim  Riesenwuch& 
zumeist  darauf  an,  die  Grenze  des  Normalen  gegenüber  dem  Riesen- 
wuchs festzustellen.  Wir  haben  als  Einleitung  der  Besprechung  der 
Größenmißbildungen  einen  kleinen  Ueberblick  über  die  verschiedene 
Größe  der  Menschenrassen  gegeben. 

Es  ist  selbstverständlich,  da,  wie  wir  sahen,  die  Dm'chschnittsgröße  bei  ver- 
schiedenen Menschenrassen  eine  so  verschiedene  ist,  daß  die  Grenze  des  Riesen- 
wuchses für  verschiedene  Rassen  verschieden  hoch  angesetzt  werden  mußte.  Sehr 
große  VöLkerrassen,  wie  etwa  die  Patagonier,  hätten  natürhch  eine  ganz  andere 
Grenze  des  Riesenwuchses  anzunehmen  als  kleine  Rassen,  wie  etwa  die  Wedda  in 
Ceylon.    Wii-  gehen  naturgemäß  von  europäischen  Verhältnissen  aus. 

Wir  pflegen  eine  Größe  von  175  cm  bis  200  cm  als  Hoch- 
wuchs zu  bezeichnen,  erst  Längen  von  über  2  m  rechnen  wir  zum 
Riesenwuchs.  Die  Definition  des  Riesenwuchses  hätte  analog  wie 
die  Definition  des  Zwergwuchses  zu  lauten.  Wir  verstehen  unter 
echtem  Riesenwuchs  eine  abnorm  große  Körperlänge  (über  2  m), 
die  sich  auf  kongenital  gegebene  Bedingungen  zurückführen  läßt. 

Wir  haben  beim  Riesenwiichs  nicht  m  demselben  Maße  wie  behn  Zwergwuchs 
die  Größenändemngen,  die  durch  postfötale  Krankheiten  bewükt  werden,  differential- 
diagnostisch zu  berücksichtigen.  Es  gibt  kaum  Ki-ankheiten ,  die  eme  allgemeine 
Größenzunahme  bewirken  oder  vortäuschen.  Auf  die  Akromegaüe  werden  w  später 
mit  einigen  Worten  hinzuweisen  haben  '').  Riesenwuchs  und  Akromegalie  können 
sich  kombinieren.  Im  übrigen  kämen  etwa  Veränderungen  der  Geschlechtsorgane 
ia  Betracht.  Es  ist  eine  bekannte  Erfahiiuig,  daß  kastrierte  Individiien  sehr  häufig 
eine  abnorme  Größenzunahme  zeigen.  Freilich  hält  sich  diese  in  der  Regel  in  den 
Grenzen  des  Hochwuchstypus.  Es  scheint  diese  Größenzunahme  durch  das  Wachstum 
der  unteren  Extremitäten  m  erster  Linie  bedingt  zu  sein.  Es  hegen  über  die  Größe 
der  Kastraten  eine  ganze  Reihe  sorgfältiger  Arbeiten  vor.    Die  Epiphyse  bleibt  bei 


1)  1.  c.  p.  70. 

2)  Vergl.  auch  Steenbeeg  in  Nothnagels  Handbuch. 
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Eunuchen  auffallend  lange  unverknöchert ,  es  kann  das  als  eine  Entwicklungs- 
hemmung aufgefaßt  werden,  die  möghcherweise  durch  das  Wegfallen  einer  inneren 
Sekretion  der  Keimdrüsen  zustande  kommt.  Auch  Wallachen  und  Ochsen  zeichnen 
sich  diirch  eine  verhältnismäßig  bedeutende  Höhe  des  Widerristes  aus.  —  Es  ist  sehr 
wohl  möglich,  daß  das  Wachstum  auch  imter  anderweitigen  Einflüssen  als  dem  Ein- 
fluß der  Keimdrüsen  zurückgehalten  oder  befördert  werden  kann,  die  neueren  Er- 
fahrungen mit  SchilddrüsentaDletten  Schemen  eme  solche  Annahme  nahezulegen,  doch 
wissen  wir  über  derartige  Einflüsse  doch  allzuwenig,  als  daß  eüie  genauere  Aussage 
möghch  wäre.  Eigenthchen  Riesenwuchs  hat  man  bis  jetzt  wenigstens  weder  durch 
Kastration  noch  durcli  Verabreichung  von  Sclülddrüse  bewirkt. 

Der  Bau  der  Riesen  wurde  bei  Besprechung  des  Zwergwuchses 
schon  gestreift.  Im  allgemeinen  sind  die  unteren  Extremitäten  länger 
als  es  bei  normalen  Proportionen  der  Fall  sein  würde,  der  Gegensatz 
gegenüber  dem  Zwergwuchs  wurde  durch  eine  vergleichende  Abbildung 
zur  Anschauung  gebracht.  Nicht  alle  Riesen  freilich  zeigen  diese 
verhältnismäßige  Verlängerung  der  Beine,  es  gibt  solche,  die  im 
Gegensatz  hierzu  sogar  gedrungen  gebaut  sind,  d.  h.  einen  sehr 
großen  Rumpf  besitzen.  Hiernach  hat  man  zwei  Typen  unterscheiden 
wollen. 

Ich  gebe  Mer  die  beiden  lehrreichen  Abbildungen  Rankes,  die  Riesin  Marianne 
Wehde  und  den  Vergleich  des  Riesen  Thomas  Hasler  und  der  Zwergin  Miß  Millie. 
(Fig.  11  und  12). 


Fig.  11.  Fig.  12. 


Fig.  11.  Die  Riesin  Marianne  Wehde  neben  einem  mittelgroßen  Manne  (nach 
'RankeY. 

Flg.  12.  Schematische  Größenvergleichung  zwischen  dem  Riesen  Thomas  Hasler 
imd  der  Zwergin  Miß  Millie  (nach  Bollingee  aus  Ranke). 
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Bezüglich  der  Wachstumsverhältnisse  der  Riesen  kann  man  ähn- 
lich wie  beim  Zwergwuchs  mehrere  Typen  unterscheiden,  deren  zwei 
hauptsächlichste  die  folgenden  sind: 

1)  Ein  Kind  wird  schon  auffallend  groß  geboren,  wächst  alsdann 
entsprechend  schneller  als  normal  und  wird  so  zum  Riesen. 

2)  Das  Kind  hat  bei  der  Geburt  normale  Größe,  im  Laufe  der 
Kinderjahre,  häufig  bei  Beginn  der  Pubertät,  setzt  das  abnorme 
Wachstum  ein.  Diese  zweite  Möglichkeit  widerspricht  keineswegs 
unserer  Definition,  da  das  rasche  Wachstum  sehr  wohl  durch  kon- 
genital schon  vorhandene  Verhältnisse  bedingt  sein  kann. 

Das  Wachstum  kann  zur  normalen  Zeit  zum  Stillstand  kommen 
oder  diesen  Zeitpunkt  überdauern.  Auch  bei  echten  Riesen  hat  man 
häufig  ein  langes  Erhaltenbleiben  der  Epiphysenknorpel  angetroffen. 

Die  meisten  Eiesen  werden  normal  groß  geboren,  der  zweite  der  angeführten 
Fälle  ist  also  der  imgleich  häufigere.  „Der  Riese  Thomas  Hasler  entwickelte  sich", 
so  schreibt  Bollinger  '),  „bis  zu  semem  9.  Jahre  völlig  normal.  Um  diese  Zeit  erlitt 
er  einen  Huf  schlag  an  der  linken  Wange.  Bald  darauf  fing  er  an,  ungeheuerlich 
zu  wachsen.  Er  aß  viel,  vorzugsweise  Butter  und  anderes  Fett,  eine  Kost,  wie  sie 
im  bayerischen  Gebirge,  seiner  Heimat,  übUch  ist.  Mit  11  Jahi'en  war  Thomas  so 
groß,  daß  er  aus  der  Schule  entlassen  werden  mußte,  weil  er  in  den  Bänken  nicht 
mehr  Platz  fand.  Mit  12  Jahren  maß  er  schon  6  Fuß.  Mit  14  Jahren  fiel  er  in 
seiner  Stube  und  brach  sich  den  Unken  Schenkelhals  und  das  linke  Wadenbein; 
beide  Brüche  heilten  rasch.  Allmählich  verdickten  sich  die  Schädel-  und  Gesichts- 
knochen und  nicht  bloß  auf  der  Seite,  wo  der  Hirfschlag  sich  ereignete.  Seit  er 
ausgewachsen  war,  aß  er  wenig.  Seine  Hautfarbe  war  fahl.  Er  war  fleißig  und 
gutmütig.  Jede  Bewegung  machte  ihm  aber  Mühe  und  Beschwerde.  Hier  und  da 
klagte  er  über  Kopfweh.  Am  Tage  vor  seinem  Tode,  der  ganz  plötzlich  unter  den 
Erscheinungen  der  Atemnot  imd  miter  Ki'ämpfen  eintrat,  war  Hasler  noch  wohl 
und  munter.  Er  erreichte  ein  Alter  von  25  Jahi-en,  das  Körpergewicht  betrug  155  kg, 
die  Körperlänge  227  cm;  unter  Berücksichtigung  einer  Ka'ümmung  der  Wirbelsäule 
berechnete  v.  Buhl  die  mittlere  Länge  auf  235  cm.  Die  inneren  Organe  entsprachen 
imgefähr  den  Verhältnissen  des  Körpers.  Die  Knochen  des  Schädels  zeigten  enorme 
Verdickungen,  so  daß  der  Schädel-Innenraum  in  hohem  Grade  beeiaträchtigt  war 
und  der  Tod  infolge  des  Hirndruckes  eintreten  mußte.  Da  sich  in  diesem  Falle  im 
Anschluß  an  den  Hufschlag  die  Verdickung  der  Gesichts-  imd  Schädelknochen,  wie 
das  Gesamtriesenwachstum  entwickelte,  so  ist  die  Annahme  nicht  ausgeschlossen, 
daß  zwischen  dem  durch  den  Hufschlag  gesetzten  Reiz  und  dem  Riesenwachstum 
ein  ru'sächlicher  Zusammenhang  vorhanden  ist." 

Dem  letzten  Satze  Bollingers  möchte  ich  mich  nicht  anschließen.  Aus  der 
mitgeteilten  Beobachtung  ist  zu  ersehen,  daß  namentlich  Knochenveränderungen  vor- 
handen waren  und  daß  wohl  ein  reiner  Fall  von  Riesenwuchs  nicht  vorlag,  vielmehr 
noch  eine  Komplikation  angenommen  werden  muß.  Man  vergleiche  die  Besprechung 
Sternbergs  über  Akromegahe  und  Riesenwuchs. 

Die  meisten  Riesen  haben  eine  geringe  Widerstandsfähigkeit  und 
Leistungsfähigkeit. 

Eine  Erblichkeit  läßt  sich  beim  Riesenwuchs  nicht  nachweisen. 

Genese  des  Riesenwuchses.  Beim  Riesenwuchs  läßt  sich 
vielleicht  noch  weniger  als  beim  Zwergwuchs  eine  bestimmte  Aussage 
machen.  Hinzuweisen  ist  zunächst  auf  die  Tatsache,  daß  bei  manchen 
Formen  von  Tieren  Rieseneier  vorkommen.  Solche  sind  von  Zur- 
STRA>ssEN  bei  Ascaris  beobachtet  und  untersucht  worden.  Die  Plasma- 
menge dieser  Eier  beträgt  ungefähr  das  Doppelte  des  normalen, 
ferner  ist,  was  sehr  bemerkenswert  erscheint,  die  Zahl  der  Chromo- 
somen verdoppelt,  zum  mindestens  dem  normalen  gegenüber  vermehrt. 
Es  macht  daher  den  Eindruck,  als  ob  das  Riesenei  aus  zwei  normalen 


1)  Cit.  nach  Ranke,  1.  c.  p.  135. 
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Eiern  entstanden  sei,  man  hat  an  eine  natürliche  Verschmelzung 
gedacht. 

Auch  künstlich  hat  man  nun  versucht,  Verschmelzungen  und 
damit  experimentelle  Riesenbildungen  hervorzurufen.  Am  wichtigsten 
sind  hier  die  Versuche  von  Driesch  an  Echiniden.  Es  gelang  ihm, 
aus  zwei  Blastulis  durch  Verschmelzung  Riesenbildungen  zu  erzeugen. 
Häufig  kam  es  bei  den  Experimenten  zur  Bildung  von  Doppelbildungen 
(vergl.  Teil  II,  p.  62),  in  einigen  Fällen  war  aber  das  Resultat  eine 
echte  Riesenbildung,  deren  Entwicklung  von  vornherein  eine  einheit- 
liche war.  Es  finden  hier  also  in  ausgedehntem  Maße  Regulations- 
vorgänge statt. 


Fig.  13. 

sh  d 


sie  d 


Fig.  13  — 15.  Aus  verschmolzenen  Echinidenkeimen  (Sphaerechinus)  ent- 
standene Pluteuslarven  in  verschiedener  Eegulation  (nach  Driesch).  Vergl.  dieses 
Lehrbuch,  TeU  II,  p.  61. 
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Für  die  Genese  der  menschlichen  Riesenbildungen  sind  diese 
Erfahrungen  natürlich  nur  mit  größter  Vorsicht  zu  verwerten.  Es 
kann  aber  wohl  möglich  sein,  daß  die  Anlage  zur  Riesenbildung  schon 
im  unbefruchteten  Ei  gegeben  ist.  Auch  ein  abnorm  großes  bezv/. 
abnorm  viel  Chromosomen  enthaltendes  Spermatozoon  könnte  die  Ur- 
sache sein.  Aber  auch  durch  Verschmelzung  befruchteter  Eier  könnte 
möglicherweise  Riesenwuchs  entstehen.  Jedenfalls  müssen  wir  die  Ur- 
sache oft  weit  in  die  erste  Entwicklungszeit  zurückverlegen.  —  Manche 
Fälle  von  Riesenwuchs  können  in  gewissem  Sinne  als  Hemmungs- 
bildungen aufgefaßt  werden,  wenn  die  Verknöcherung  der  Epiphysen 
lange  ausbleibt  und  so  ein  lange  dauerndes  Wachstum  zustande  kommt. 


Fig.  16.  Fig.  17. 


Fig.  16.    Normale  Gastrula  von  Sphaerechuius. 

Fig.  17.  Große  Etnheitsgastrula  derselben  Form  mit  einem  doppelzeUigen 
Mesenehymring,  durch  Verwachsung  von  zwei  Blastulis  entstanden  (nach  Driesch 
aus  KoRSCHELT  und  Heider). 

Ueber  die  Ursache  (kausale  Genese)  können  wir  noch  weniger 
aussagen.  Es  wären  für  eine  Verschmelzung  mechanische  Momente 
in  Betracht  zu  ziehen.  Andererseits  könnte  eventuell  auch  post- 
embryonal das  Wachstum  durch  chemische  Einflüsse  beschleunigt 
werden.  Welcher  Art  diese  Einflüsse  sind,  entzieht  sich  unserer 
Kenntnis. 

Balläntyne  scheint  am  meisten  geneigt,  die  verspätete  Ossifikation  der  Epi- 
physen zu  beschuldigen,  für  die  Erkenntnis  der  Ursache  bringt  uns  diese  Aunahme 
nicht  weiter. 

Riesenwuchs  bei  Tieren  kommt  wohl  sicher  vor,  ist  aber  kaum  untersucht. 

Wie  der  Zwergwuchs  so  hat  auch  der  Riesenwuchs  sem  großes  kidturhistorisches 
Interesse.  Ich  sehe  ganz  von  den  Riesensagen  ab,  zu  denen  wohl  nicht  die  Beobachtung 
von  Riesen,  sondern  die  Personifizierung  von  Ki'äften,  die  gewaltiger  sind  als  der  Mensch, 
Veranlassung  gab.  Ich  erinnere  vielmehr  nm'  an  die  Riesengarde  Friedrich  Wilhelms  I. 
und  gleiche  Liebhabereien  anderer  Herrscher. 

Riesenwuchs  und  vorzeitige  Entwicklung  und  Reife. 
(Precocite,  Frühreife.) 

Geoffroy  St.  Hn^AiKE widmet  ehi  ganzes  Kapitel  der  in  der  Ueberschrift 
genannten  Materie  (gigantisme  temporaire).  Er  gibt  einen  Abschnitt  „de  l'accroisse- 
ment  pröcoce  de  la  taille".  Es  kommt  vor,  daß  Kinder  außerordentlich  schnell 
wachsen,  so  daß  sie  im  Vergleich  zu  Kindern  ihres  Alters  wahre  Riesen  darstellen; 
sie  erreichen  sehr  rasch  die  Geschlechtsreife,  die  sich  auch  durch  die  Erwerbung  der 


1)  1.  c.  I,  p.  188. 
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sekundären  Geschlechtsmerkmale  äußerlich  deutlich  dokumentiert.  Alsdann  bleiben 
sie  in  der  Regel  im  Wachstum  stehen,  also  ebenfalls  abnorm  früh.  So  kommt  es, 
daß  in  späteren  Jahren  diese  Individuen  keineswegs  Riesen  darstellen,  sondern  nor- 
male, ja  bisweilen  nnternormale  Größe  aufweisen.  Es  fand  also  zunächst  eine  Ent- 
wickhuigsbeschleunigung,  alsdann  ein  Stillstand  statt.  Geopproy  bringt  den  Wachs- 
tumsstülstand  mit  einer  gewissen  Berechtigung  in  Zusammenhang  mit  der  erreichten 
Pubertät.  Er  geht  von  dem  Satz  aus,  daß  das  Wachstum  bei  erreichter  Pubertät 
aufhöre.  Wenn  auch  dieser  Satz,  wde  wir  sahen,  nicht  ganz  richtig  ist,  so  ist  es  doch 
sicher  richtig,  daß  das  Hauptwachstum  bei  erreichter  voller  Pubertät  abgeschlossen  ist. 
Die  erwähnte  WachstumsanomaUe  ist  bei  Blnaben  häufiger  als  bei  Mädchen.  —  Es 
ist  bekannt,  daß  die  Wachstumsgröße  in  demselben  Lebensjahr  der  Kindheit  bei  ver- 
schiedenen Individuen  recht  verschieden  ist,  hier  existiert  also  eine  große  Variations- 
breite. Die  erwähnte  Anomalie  Avürde  eine  auffallende  Ueberschreitung  der  gewöhn- 
lichen Variationsbreite  darstellen. 

Guinaed')  erwähnt  den  Fall  eines  Kindes,  das  in  Java  geboren  war  und  — 
richtige  Berichterstattung  vorausgesetzt  —  die  beschriebene  Anomahe  in  auffallendem 
Grade  darbot.  Mit  6  Monaten  konnte  das  Küid  laufen,  im  Alter  von  4  Jahren  soll 
es  fortpflanzungsfähig  gewesen  sem,  7  Jahre  alt,  besaß  es  emen  Bart  und  hatte  die 
Größe  ausgewachsener  Männer.  Von  diesem  Zeitpunkt  an  stand  das  Wachstum  still. 

Einer  Ueberernährimg  kann  natürüch  ein  solcher  Vorgang  nicht  zugeschrieben 
werden.  Die  Erscheinungen  der  Ueberernährung  smd  bekanntlich  andere.  Mag 
auch  die  Ernährung  bei  Ausbildung  des  beschleunigten  AVachstums  nicht  imwichtig 
sein,  so  können  wir  doch  keinesfalls  in  der  Ernährung  die  primäre  Ursache  fijiden. 
Diese  muß  in  ü'gendwelchen  kongenital  gegebenen  Verhältnissen  der  Körperzellen 
gesucht  werden ,  che ,  solange  wir  über  das  nonnale  Wachstum  so  wenig  wissen, 
einer  näheren  Bestimmung  nicht  zugängüch  sind. 

Bei  Tieren  haben  Züchter  Frühreife  erzielt.  Zu  einem  Vergleich  dieser  Früh- 
reife mit  der  oben  geschilderten  menschlichen  Frühreife  fehlen  zunächst  die  Grund- 
lagen. 

Nicht  ganz  uninteressant  sind  die  oben  skizzierten  Erfahrungen  fiir  unsere 
allgemeine  Kenntnis  vom  Wachstum,  das  ja  auch  für  Kenntnis  des  AVachstums 
einzelner  GewebsteUe  (Geschw'ülste)  von  so  hoher  Bedeutung  ist. 


6.  Der  halbseitige  Riesenwuchs  (und  Zwergwuchs). 

Als  halbseitigen  Riesenwuchs  oder  Hemihypertrophie  bezeichnen 
wir  einen  Zustand,  in  dem  die  eine  Seite  des  menschlichen  Körpers 
gleichmäßig  größere  Dimensionen  aufweist  als  die  andere  Seite.  Es 
gehört  also  streng  genommen  diese  Abnormität  nicht  unter  die  „Miß- 
bildungen des  ganzen  Körpers",  ebensowenig  aber  läßt  sie  sich  unter 
die  Mißbildungen  bestimmter  Regionen  oder  Organe  einreihen. 

Es  soU  daher  hier  die  Besprechung  kurz  angeschlossen  werden.  Man  könnte 
überhaupt  zweifeln,  ob  es  richtig  ist,  die  Hemihypertrophie  unter  den  Mißbildungen 
abzuhandeln.  Aber  da  es  sich  um  eine  kongenital  bedingte  Abnormität  handelt,  so 
dürfte  eine  kurze  Erwähnung  wohl  gerechtfertigt  sein.  Gerade  aber  dieses  Beispiel 
zeigt  uns,  daß  zmschen  pathologischen  und  teratologischen  Prozessen  eine  scharfe 
Grenze  gar  nicht  gezogen  werden  kann.  Wir  haben  bereits  im  ersten  Teil  darauf 
hhigewiesen,  daß  die  Hypertrophie  bezw.  Hyperplasie  der  Pathologie  auch  in  der 
Teratologie  keine  unbedeutende  Rolle  spielt.  Wir  könnten  in  diesem  Falle  vielleicht 
sogar  versuchen,  die  pathologischen  Begriffe  durch  die  teratologischen  Erfahrungen 
genauer  zu  fassen.  Insofern  bei  der  Hypertrophie  eine  Vergrößerung  der  Gewebs- 
elemente  beteiUgt  ist,  könnten  wir  diese  Vergrößerung  als  eine  Mißbildung  der  Zellen 
ansehen.  Die  Hypertrophie  im  engeren  Sinne  der  älteren  Autoren  kann  also  in  enge 
Verbindungen  mit  den  teratologischen  Prozessen  des  Riesenwuchses  gebracht  werden  ■■*). 

Zwischen  dem  halbseitigen  Wachstum  und  der  ZeUhypertrophie  würde  der 
partielle  Riesenwuchs  stehen,  auf  den  Avir  noch  zurückkommen.  Es  ließe  sich  also 
folgende  Reihe  aufstellen: 

1)  1.  c.  p.  74. 

2)  Zieglee.  (Allg.  Path.,  11.  Aufl.,  p.  275^  schreibt:  Fmdet  die  Voliunsznnahme 
nur  durch  Vergrößerung  der  Elementarbestandteile  statt,  so  bezeichnet  man  dies  als 
Hypertrophie  im  engeren  Sinne;  Massenzunahme  durch  Vermehrung  der  Elementar- 
bestandteile wird  als  Hyperplasie  von  der  einfachen  Hypertrophie  unterschieden. 


Halbseitiger  Riesenwuchs. 
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Halbseitiger  Riesenwuchs, 

Partieller  Riesenwuchs, 

Hypertrophie  (=  Riesenwuchs  der  Zellen). 

Der  halbseitige  Riesenwuchs  knüpft  ferner  an  ein  sehi'  interessantes  Problem  der 
Anthropologie  an,  an  die  Erscheinung  der  normalen  Symmetrie  oder  Asym- 
metrie des  Menschen.  Es  ist  eine  Erfahnmg,  die  beüebig  wiederholt  werden  kann, 
daß  die  entsprechenden  Teüe  der  beiden  KörperhäLften  wohl  im  großen  ganzen  gleich 
sind,  keineswegs  aber  in  allen  Ausdehnungen  genau  die  gleichen  Maße  besitzen, 
oder  in  allen  Einzelheiten  genau  übereinstimmen.  Häufig  kann  mau  z.  B.  durch 
einen  Blick  einen  verschiedenen  Verlauf  der  oberflächlichen  Venen  des  Handrückens 
rechts  und  Hnks  feststehen,  die  Fingerlänge  ist  auf  Bruchteile  von  Millimetern  nicht 
gleich,  Hautfalten  und  Hautlinien  sind  nicht  übereinstimmend  etc.  Es  ist  eme  aU- 
täghche  pathologische  Sektionserfahrung,  daß  ein  ganz  symmetrisch  gebautes  Schädel- 
dach kaum  vorkommt,  daß  die  Organgrößen  und  Organgewichte  paariger  Organe 
nicht  übereinstimmen,  ganz  abgesehen  von  der  Ungleichheit  des  Baues,  der  Ober- 
fläche, die  auch  bei  vielen  paarigen  Organen  durch  ihi'e  Lage  und  Beziehungen  zu 
Nachbarorganen  bestimmt  smd  (Lungen). 

Bei  den  meisten  Menschen  ist  die  obere  Extremität  der  rechten  Seite  stärker 
entwickelt  als  die  der  linken,  für  die  untere  Extremität  läßt  sich  eine  solche  Regel 
nicht  aufstehen,  aber  ganz  gleichmäßig  entwickelt  sind  beide  Beine  wohl  selten.  Das 
normale  Individuum  ist  normal  durch  die  LTnregelmäßigkeit  der  Asymmetrie,  das 
Individuum  mit  halbseitigem  Riesenwuchs  ist  durch  die  Regelmäßigkeit  der  Asym- 
metrie ausgezeichnet!    So  schreibt  BallaisTtyni: ^). 

Der  halbseitige  Riesenwuchs  in  reiner  Form  ist  nicht  häufig. 
Ballantyne  teilt  einen  Fall  mit,  den  ich  nach  seinem  Handbuch 
hier  anführe  2). 

Es  handelte  sich  um  em  10  Monate  altes  Mädchen,  erbhche  Belastung  war  in 
keiner  Weise  vorhanden.  Von  Geburt  an  war  der  rechte  Fuß  größer  als  der  linke, 
außerdem  bemerkte  man  multiple  Naevi  am  Körper.  BallAjSTTYNE  fand  eme  gleich- 
mäßige Vergrößerung  der  rechten  Körperseite,  wenn  auch  an  einzelnen  Körperteilen 
die  Vergrößerung  rechts  deutlicher  hervortrat  als  an  anderen.  So  war  die  Ver- 
größenuig  des  Fußes  auffallender  als  die  der  Schenkel  u.  a. 

In  solchen  Fällen  scheint  das  Wachstum  auf  beiden  Seiten  gleich- 
mäßig vor  sich  zu  gehen,  so  daß  also  stets  die  kongenital  vergrößerte 
Seite  ihren  Vorsprung  behält.  Nach  Milne  brechen  die  Zähne  auf 
der  vergrößerten  Seite  früher  durch  '^),  was  darauf  hinweisen  würde, 
daß  die  letztere  eine  Entwicklungsbeschleunigung  erfahren  hat.  Macro- 
glossie  ist  in  einzelnen  Fällen  beobachtet,  bei  Sektionen  fand  man, 
daß  die  Hypertrophie  der  einen  Seite  auch  die  inneren  Organe  der 
betreifenden  Seite  in  Mitleidenschaft  zog. 

Ueber  die  Genese  des  halbseitigen  Riesenwuchses  kann  nichts 
Zuverlässiges  behauptet  werden. 

Dem  halbseitigen  Riesenwuchs  hat  man  den  halbseitigen  Zwergwuchs  entgegen- 
gestellt. Man  kann  bei  gleichmäßiger  Asymmetrie  der  beiden  Körperhälften  ja  zu- 
nächst ebensogut  annelunen,  die  eme  Seite  sei  zu  klem,  wie  die  andere  zu  groß. 
Erst  der  Vergleich  mit  Durchschnittswerten,  an  normalen  Individuen  gewonnen,  wird 
eine  LTnterscheidung  erlauben.  Wie  beim  halbseitigen  Riesenwuchs  Hypertrophie,  so 
kommt  von  pathologischen  Prozessen  beim  halbseitigen  Zwergwuchs  Atrophie  in  Be- 
tracht. —  Wir  wissen  indes  so  wenig  Zuverlässiges  über  halbseitigen  Zwergwuchs, 
daß  ein  weiteres  Emgehen  sich  erübrigt. 


1)  1.  c.  The  Embryo,  p.  257 :  „It  is  the  irregularity  of  his  asymmetry  that 
makes  him  normal,  while  it  is  the  regularity  of  the  asymmetry  of  the  individual 
with  hemi-hypertrophy  that  makes  him  abnormal.    A  stränge  paradox  surely!" 

2)  Vergi.  J.  S.  Fowler  imd  R.  J.  Johnston,  Edinb.  Hosp.  Rep.,  Vol.  VI, 
p.  113.  1900,  Lit.  bei  Ballantyne. 

3)  Zitiert  nach  Ballantyne,  1.  c. 
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7.  Der  partielle  Riesenwuchs  (und  Zwergwuchs). 

Der  halbseitige  Riesenwuchs  führt  uns  hinüber  zu  dem  partiellen 
Riesenwuchs.  Namentlich  kommt  solcher  partieller  Riesenwuchs  am 
Gesicht  und  den  Extremitäten  vor.  —  Es  hat  derselbe  naturgemäß 
dieselben  oder  noch  engere  Beziehungen  zur  Hyperplasie  und  Hyper- 
trophie, wie  sie  im  vorigen  Abschnitt  erläutert  worden  sind.  Von 
einer  Mißbildung  werden  wir  natürlich  nur  sprechen,  wenn  der  Zu- 
stand entweder  angeboren  oder  in  in  seinen  Ursachen  mit  Sicherheit 
auf  angeborene  Verhältnisse  zurückzuführen  ist. 

Partieller  Eiesenwuchs  kommt  an  den  Extremitäten  vor  (s.  Extremitäten).  Sehr 
wichtig  ist,  daß  durch  den  partiellen  Eiesenwuchs  eine  neue  Verbindung  der  Miß- 
bildungslehre  mit  den  Geschwülsten  gegeben  ist.  Es  leuchtet  ohne  weiteres  ein,  daß 
ein  angeborenes  Angiom  oder  Fibrom  z.  B.  unter  Umständen  als  partieller  Eiesen- 
wuchs bezeichnet  werden  könnte.  Nimmt  man  an,  daß  z.  B.  ein  Lipom  im  späteren 
Alter  aus  einer  kongenitalen  Anlage  entsteht,  so  könnte  auch  dieses  Wachstum  als 
partieller  Eiesenwuchs  bezeichnet  werden.  Für  die  Auffassung  der  Geschwülste  ist 
diese  Erwägung  insofern  wichtig,  als  selbstverständüch  nur  dann  von  einem  partiellen 
Eiesenwuchs  für  eure  bestimmte  Geschwulst  gesprochen  werden  könnte,  wenn  die 
Ursachen  des  Wachstums  sicher  „innere"  wären,  also  keine  mechanischen  oder  para- 
sitären Einflüsse  ins  Spiel  kämen  (vergl.  Teil  I,  Kap.  IX  und  Teil  II,  Kap.  XX). 


Die  Akromegalie. 

Als  eine  diflerentialdiagnostisch  gegenüber  dem  Eiesenwuchs  in  Betracht 
kommende  Krankheit  sei  hier  nur  die  Akromegalie  erwähnt.  Es  handelt  sich  hierbei 
beka.nntüch  um  eine  bedeutende  Volumvermehrung,  namenthch  der  distalen  Teile  der 
Extremitäten  und  des  Gesichtes.  Wir  müssen,  da  es  sich  lücht  um  Mißbildung, 
sondern  zweifellos  um  eine  Erkrankung  handelt,  bezüglich  der  Darstellung  auf  die 
Lehr-  und  Handbücher  der  pathologischen  Anatomie  verweisen.  Hier  sei  nur  her- 
vorgehoben, daß  Akromegahe  sich  mit  echtem  Eiesenwuchs  kombinieren  kann  und 
daß  dann  naturgemäß  es  zunächst  schwer  ist,  genau  zu  sondern,  was  der  Akro- 
megahe, was  dem  Eiesenwuchs  zukommt'). 

Auf  eine  Erscheünuig,  die  bei  Akromegahe  auftritt,  muß  hier  hingewiesen 
werden,  weil  sie  vielleicht  eine  Hypothese  auch  für  die  Genese  des  Eiesenwuchses  an 
die  Hand  geben  könnte.  Es  ist  außerordentUch  häufig  bei  der  Akromegalie  ein 
Hypophysistiimor  oder  w-enigstens  eine  Vergrößerung  der  Hypophysis  beobachtet 
worden.  Man  hat  versucht,  die  Hypophysisstörung  mit  dem  abnormen  Wachstum 
in  Verbindung  zu  bringen.  Doch  läßt  sich  eme  ganz  sichere  Hypothese  noch  nicht 
aufstellen;  es  gibt  anscheinend  auch  ausgesprochene  FäUe  von  Akromegahe  ohne 
Hypophysistumor.  Da  bei  echtem  Eiesenwuchs  die  Erkrankung  der  Hypophysis 
durchaus  nicht  Eegel  ist,  so  muß  für  dieses  Gebiet  der  Gedanke  eines  Zusammen- 
hanges von  Wachstum  und  Hypophysisvergrößerung  ganz  zurückgewiesen  werden. 


8.  Situs  inversus. 

„Mit  dem  Namen'  Situs  viscerum  transversus,  den  ich  im  Gegensatz  zum  Situs 
sohtus  normalis  Situs  rarior,  sohto  inversus  benenne,  wird  diejenige  Lagenveränderung 
der  Viscera  (Eingeweide)  der  Brust  und  des  Bauches  (Herz,  Lungen,  Oesophagus, 
Magen  und  Milz,  Leber,  Pankreas  und  der  gesamten  Därme  in  ihren  verschiedenen 
Abteilungen  von  Anfang  bis  Ende)  belegt,  wonach  dieselben  je  einzeln  in  der  der 
gewöhnhchen  entgegengesetzten  Anordmmg  hegen,  also  eme  Vor-  oder  Umlagerung 
äer  Organe,  oder  wie  schon  die  Alten  sagten,  ein  Spiegelbild  des  gewöhnlichen  Ver- 
haltens, ^vie  es  sich  darstellt,  wenn  man  eüien  aufgeschnittenen  Körper  vor  einen 
Spiegel  stellt.  Uebrigens  sind  nicht  bloß  die  genannten  Organe,  sondern  alle  (Hirn-, 


1)  Vergl.  auch  die  Darstellung  Sternbergs  in  Nothnagels  Handbuch. 
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Nerven-,  Gefäß-  und  Lymphsystem,  männliche  Hoden,  Muttertrompeten,  Ovarien 
und  Uterus)  seithch  verlagert,  daher  Situs  rarior  viscenim  totalis  lateralis." 

So  definiert  Küchenmeister  i),  der  Autor,  der  sich  am  ein- 
gehendsten mit  dem  Thema  beschäftigt  hat,  den  Situs  inversus.  Es 
gibt  für  diesen  Befund  noch  eine  ganze  Reihe  von  Synonymen,  von 
denen  ich  hier  nur  noch  die  vielfach  gebrauchte  Bezeichnung  Hetero- 
taxie  hervorheben  möchte,  die  besonders  von  französischen  Autoren 
verwandt  wird. 

Die  Frage,  ob  dieser  Befund  überhaupt  zu  den  Mißbildungen  zu  rechnen  ist, 
ist  von  vielen  Autoren  besprochen  und  wird  von  KfiCHEisriMEiSTER  mit  Recht  ver- 
neint. Doch  haben  wir  im  ersten  Teil  dieses  Buches  gesehen,  daß  eine  scharfe  Grenze 
von  Abnormität  und  IMißbildung  nicht  zu  ziehen  ist,  wir  haben  hierfür  m  dem  Situs 
inversus  ein  Beispiel.  Jedenfalls  vollzieht  sich  die  Entwicklung  anders  als  gewöhn- 
lich. Wir  müssen  die  Heterotaxie  also  sicherlich  in  diesem  Zusammenhange  er- 
wähnen. —  „Beide  Situs"  —  so  schreibt  Küchenmeister-),  der  Situs  solitus  und 
der  Situs  inversus  —  „sind  nur  Bildungsvarietäten,  die  nach  einem  zweifach  mög- 
lichen Modus  vor  sich  gehen  können,  von  denen  jedoch  die  eine  Varietät  der  Zahl 
nach  weit  überragt,  aber  der  Situs  rarior  ist  keine  BildungsanomaHe." 

Das  eben  Gesagte  kann  für  den  Situs  viscerum  inversus  totahs  geltend  gemacht 
werden,  den  Situs  inversus  partialis  rechnet  Küchenmeister  selbst  zu  den  Miß- 
bildungen. Man  sieht,  wie  schwer  es  ist,  eine  wirklich  einleuchtende  Abgrenzung  von 
Mißbildung  und  Abnormität  zu  schaffen !  Wir  worden  auf  den  Situs  mversus  ein- 
zelner Organe  (z.  B.  Herz,  Magen)  bei  diesen  einzugehen  haben,  es  ist  aber  zweifellos, 
daß  morphologisch  Uebergänge  vom  Situs  inversus  totahs  zum  partiellen  Situs  in- 
versus vorhanden  süid  und  auch  genetisch  düi-fte  sich  nicht  überall  eme  scharfe 
Grenze  ziehen  lassen.  Also  rechtfertigen  auch  diese  Erwägungen  die  kurze  Abhand- 
lung der  Heterotaxie  in  einem  Buche  über  Mißbildungen. 

Geschichte  und  Literatur. 

Aristoteles  hat  anscheinend  den  Situs  transversus  wenigstens  bei  Tieren  bereits 
.  gekannt,  auch  sollen  die  Haruspices  diese  Kenntnis  gehabt  luid  den  Situs  transversus 
gelegenthch  für  ihre  Zwecke  ausgebeutet  haben.  Im  übrigen  smd  die  Mitteilungen 
sowohl  aus  Altertum,  Mittelalter  und  Neuzeit  bis  zum  19.  Jahrhundert  außerordent- 
lich spärhch  und  unzuverlässig.  Der  erste  genau  beschriebene,  durch  Auskultation 
und  Perkussion  diagnostizierte  Fall  ist  nach  Küchenmeister  ")  1824  der  von  Bertin 
und  DoüBLED,  das  erste  Lehrbuch,  das  darüber  handelt,  ist  das  von  Bouillard, 
ebenfalls  aus  dem  Jahre  1824. 

Anatomie.  Der  Situs  inversus  ist  an  sich  hinreichend  durch 
die  eingangs  gebrachte  Definition  festgelegt,  er  stellt  das  Spiegelbild 
zum  Situs  solitus  dar.  Das  erstreckt  sich  auf  alle  Organe,  auf  alle 
Kleinigkeiten  des  Baues,  möchte  man  sagen. 

Die  Abbildungen  von  Küchenmeister  zeigen  das  zur  Genüge.  Küchenmeister 
hat  die  genaue  topographische  Beschi-eibung  in  allen  Einzelheiten  durchgefühi-t.  Ich 
will  zuerst  ein  bestimmtes  Beispiel  geben,  dem  ich  einen  selbst  anatomisch  unter- 
suchten Fall  anreihen  werde,  um  dann  noch  emige  Stichproben  aus  der  Darstellung 
Küchenmeisters  anzuknüpfen. 

Als  erstes  Beispiel  aus  der  neueren  Literatur  wähle  ich  den  von  Koller  mit- 
geteilten Fall.  (Arnold  Koller,  Ein  Fall  von  Situs  viscerum  inversus  totahs  und 
seine  Deutung.    Inaug.-Diss.,  Basel  1899;  Virchows  Arch.,  Bd.  GL  VI.) 

Das  m  der  Baseler  anatomischen  Sammlung  aufbewahrte  Präpai-at  stammte  von 
einer  31 -jährigen  weibhclien  Person.  Lmkshändigkeit  während  des  Lebens  war  nicht 
vorhanden,  wir  werden  sehen,  daß  diese  Angabe  von  AVichtigkeit  ist.  —  Der  Oeso- 
phagus wendet  sich  von  einer  etwas  hnks  von  der  Medianebene  befindhchen  Lage 
immer  mehr  nach  rechts.  Er  gelangt  zu  dem  m  der  rechten  Körperhälfte  vor  dem 
Hiatus  aorticus  gelegenen  Hiatus  oesophageus.  Die  rechte  Lunge  hat  nur  zwei 
Lappen  mit  je  einem  Bronchus,  von  denen  der  Bronchus  des  oberen  Lappens  sich 
gleich  wieder  in  zwei  Aeste  teilt.    An  der  hnken  Lunge  lassen  sich  drei  Lappen 

1)  Friedrich  Küchenmeister,  Die  angeborene,  vollständige  seithche  Verlage- 
rung der  Eingeweide  des  Menschen,  Leipzig  1883,  jd.  1. 

2)  1.  c.  p.  2. 

3)  l.  c.  p.  7. 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III.  3 
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erkemieii.  Das  Herz  war  nahezu  gaiiz  rechts  gelagert,  vielleicht  künstlich  durch  In- 
jektion noch  etwas  nach  rechts  verschoben.  —  Aus  dem  rechts  gelegenen  Ventrikel 
geht  die  Aorta  hervor.  Der  Aortenbogen  ist  umgekehrt  wie  gewöhnlich.  Der  Arcus 
aortae  tritt  ia  der  Medianebene  an  die  Trachea  und  geht  dann  über  dem  rechten 
Bronchus  in  die  Aorta  descendens  über.  Die  Art.  anonyma  befindet  sich  links.  Die 
übrigen  großen  Gefäße  verhalten  sich  entsprechend,  d.  h.  spiegelbildlich  gegenüber  der 
Norm.  Der  Ductus  thoracicus  zieht  durch  den  Hiatus  aorticus  links  von  der  Aorta 
in  die  Brusthöhle.  —  Das  Zwerclifell  steht  links  (Leberseite)  höher  als  rechts.  Die 
Cardia  des  Magens  liegt  hinter  dem  rechten  Ende  des  kleinen  rechten  Leberlappeus, 
das  Duodenum  licginnt  im  linken  Epigastrium.  Coecum  hegt  links,  Flexura  sig- 
moides  rechts.  Die  Leber  füUt  das  linke  Hyjoochondrium  aus,  die  Milz  hegt  im 
rechten  Hypochondrium.  Das  Pankreas  liegt  mit  seinem  Kopf  hnks  in  der  links- 
seitigen Duodenalkrümmung.  —  Die  untere  Hohlvene  zieht  an  der  linken  Seite  der 
Aorta  hinauf,  die  Venac  mesentericae  sind  ebenfalls  spiegelbildlich  zu  dem  normalen 
Verlauf  angeordnet.  — 

Es  ist  selbstverständlich,  daß  beim  Situs  inversus  die  spiegelbildhche  Anordnung, 
wie  auch  aus  dem  Vorhergehenden  sich  zeigt,  bis  in  kleine  Einzelheiten  geht.  So 
ist  2.  B.  bei  Situs  inversus  der  linke  Haujitbronchus  länger  als  der  rechte,  der  Situs 
inversus  kommt  im  Verlauf  des  Nervi  recurrentes,  in  der  Asymmetrie  der  Epiglottis 
bei  Teilung  derselben  in  der  Medianlinie  n.  a.  m.  zum  Ausdruck. 

Ich  selbst  habe  Gelegenheit  gehabt,  2  Fälle  m  vivo  zu  sehen  und  einen  FaU 
anatomisch  zu  untersuchen.    Ich  lasse  einige  Angaben  über  den  letzteren  folgen. 

Im  Heidelberger  pathologischen  Institut  wird  die  Leiche  eines  männhchen  Neu- 
geborenen mit  Situs  transversus  aufbewahrt.  Alle  Eijizelheiten  sind  an  dem  Präparat 
nicht  aufzuzeigen,  das,  was  sichtbar  ist,  ist  im  folgenden  mitgeteilt.  Es  handelt  sich 
um  ein  kräftiges,  männhches  Neugeborenes  von  normaler  Größe  und  Entwicklung. 
Das  Herz  ist  mit  seiner  Spitze  nach  rechts  gerichtet,  die  Thymus  erstreckt  sich  vor- 
wiegend auf  die  rechte  iSeite  des  Perikards.  Die  rechte  Lunge  ist  nach  hinten  zu- 
rückgedrängt, während  die  Unke  Lunge  in  größerer  Ausdehnung  vorhegt.  Die  linke 
Luiige  zeigt  sehr  deutlich  drei  Lappen  (außerdem  Andeutung  abnormer  Lapijung), 
während  die  rechte  nur  zwei  Hauptlappen  erkennen  läßt. 

Im  Abdomen  fällt  auf  den  ersten  Blick  die  Lagerung  der  Leber  auf  der  linken 
Seite  auf.  Das  Ligament,  teres  befindet  sich  rechts  von  der  Gallenblase,  der  rechte 
Leberlappen  ist  der  kleinere  und  entsprechend  gestaltet  wie  sonst  der  linke.  Milz 
und  Magen  befinden  sich  rechts.  Das  Zwerchfell  stand  anscheinend  links  etwas 
höher  als  rechts.  Der  Zwölffingerdarm  zieht  vom  Pförtner  nach  Hnks,  die  Duo- 
denalschleife  ist  der  normalen  spiegelbildlich  gleich.  Die  Flexura  duodeno-jejunali» 
befindet  sich  auf  der  rechten  Seite,  eine  Fossa  duodeno-jejunalis  ist  nicht  ausgeprägt. 
—  Das  Coecum  und  Processus  vermiformis  befinden  sich  links,  Colon  ascend.  des- 
gleichen. Colon  descendens  und  Flexura  sigmoidea  sind  dagegen  auf  der  rechten 
Körperseite  zu  suchen.  — 

Mehr  läßt  sich  an  dem  ziemhch  harten  Sj^irituspräparat  nicht  feststellen,  doch 
ist  der  Situs  inversus  ja  hinreichend  durch  die  mitgeteilten  Befunde  charakterisiert. 

Diese  Angaben  lassen  sich  leicht  durch  die  genauen  Gegenüberstellungen 
Küchenmeisters  ergänzen.  Diese  Gegenüberstellungen  des  Verhaltens  der  Lage  der 
einzebien  Organe  bei  Situs  sohtus  und  Situs  inversus  ist  sehr  lehrreich,  ich  will  als 
Beispiel  den  Anfang  der  Gegenüberstellung  der  Lagerung  der  Müz  hier  \viedergeben. 
Küchenmeister  bemerkt  hierbei,  daß  Nebenmilzen  bei  Situs  inversus  sehr  häufig 
sind,  fast  den  gewöhnlichen  Befund  darstellen '). 


Situs  solitus. 

Die  Milz  hegt  ganz  nach  außen  im 
Unken  Hypochondrium,  zwischen  der 
Unken  Hälfte  des  ZwerchfeUs,  der  linken 
Niere  und  dem  Magenfiuidus  in  der 
Unken  Zwerchfellskupijel. 

Sie  liegt  mit  der  Superficies  phrenica 
ganz  links  und  nach  hinten,  entsprechend 
der  Krümmung  der  linken  Rippen;  ihre 
Superficies  renaUs  liegt  nach  vorn  und 
rechts,  seithch  von  linker  Niere  und 
Nebenniere;  die  Superficies  gastrica  an 
der  Rückwand  des  Magens. 


Situs  rarior,  solito-inversus. 

Die  Milz  liegt  im  rechten  Hypochon- 
drium zwischen  der  rechten  Hälfte  des 
Zwerchfells,  der  rechten  Niere  und  dem 
rechts  liegenden  Magenfundus  in  der 
rechten  ZwerchfeUskuppel. 

Die  Superficies  jjhrenica  liegt  ganz 
hinten  und  rechts,  entsprechend  der 
Ki-ümmung  der  Rippen  rechts ;  die  Super- 
ficies renaUs  nach  vorn  und  links,  seit- 
hch von  der  rechten  Niere  und  Neben- 
niere; die  Superficies  gastrica  an  der 
Rückwand  des  Magens. 


1)  KÜCHENMEISTER,  p.  87. 
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In  derselben  Weise  hat  Küchenmeistek  den  Vergleich  auch  für  die  übrigen 
Organe  durchgeführt,  dieser  Vergleich  könnte  sogar  noch  weiter  ausgedehnt  werden, 
als  es  Küchenmeister  tat,  doch  genügt  das  Gesagte  wohl  vollständig  zum  Ver- 
ständnis. 

Physiologie.  Linkshändig k ei t.  Die  physiologischen  Er- 
scheinungen können  natürlich  bei  Situs  inversus  nicht  wesentlich  ge- 
ändert sein.  Die  einzige  physiologische  Aenderung,  die  erwartet 
werden  könnte,  ist  Linkshändigkeit. 

Nun  wissen  wir  allerdings  immer  noch  nicht  mit  voller  Sicherheit,  von  welchen 
Momenten  che  gewöhnhch  vorhandene  Eechtshändigkeit  abhängt.  Es  sind  da  zwei 
Möglichkeiten  gegeben.  Entweder  ist  die  Rechtshändigkeit  der  bei  weitem  überwiegenden 
Mehrzahl  der  Menschen  angeboren,  oder  sie  ist  eine  unter  dem  zwingenden  Einfluß 
der  Sitte  erworbene.  Daß  die  Uebung  für  den  Gebrauch  der  Extremitäten  von 
größter  Bedeutung  ist,  kann  ohne  Schwierigkeit  durch  den  Hünweis  erkannt  werden, 
(laß  Individuen,  che  in  früher  Jugend  den  rechten  Arm  verloren  haben,  durch  Uebung 
des  linken  zu  großer  Geschickhchkeit  gelangen,  ja  es  sind  Beispiele  bekannt,  daß  bei 
imgeborenem  Fehlen  beider  Arme  die  Füße  zu  Verrichtimgen  gebracht  werden  können, 
die  weitab  von  ihrem  gewöhnUchen  Wirkungskreis  liegen.  Es  gibt  Beispiele  von 
armlosen  Malern,  die  mit  den  Füßen  Gemälde  herstellten.  —  Wie  weit  nun  die 
Eechtshändigkeit  angeboren,  wie  weit  durch  Uebung  erworben  ist,  ist  eine  noch  nicht 
völlig  gelöste  Frage.  Man  hat  die  Rechtshändigkeit  mit  dem  Abgang  der  Halsgcfäße 
von  der  Aorta  in  Zusammenhang  bringen  wollen.  Die  Unke  Hemisphäre  sollte  durch 
die  linke  Carotis,  die  von  der  Aorta  direkt  abgeht,  besser  ernährt  sein  als  die  rechte 
Hälfte,  da  die  Carotis  rechts  sich  von  der  Anonyma  abzweigt.  Jedenfalls  soll  die 
linke  Hemisphäre  besser  entwickelt  sein  als  die  rechte.  Es  ist  wohl  noch  nicht 
sicher,  ob  diese  Annahme  zutrifft,  luid  wenn  sie  zutrifft,  ob  in  der  etwas  besseren 
Entwicklung  der  linken  Hemisphäre  die  Ursache  der  Rechtshändigkeit  gesucht 
werden  darf.  —  Daß  die  Rechtshändigkeit  durch  eine  bessere  Blutversorgimg  des 
Armes  selbst  gegenüber  dem  linken  zu  erklären  sei,  dürfte  noch  viel  weniger  Wahi- 
scheinüchkeit  für  sich  haben. 

Man  müßte  annehmen,  daß,  wenn  in  angeborenen  anatomischen 
Verhältnissen  die  Rechtshändigkeit  ihre  Ursache  fände,  bei  Situs 
inversus  immer  oder  wenigstens  doch  in  der  großen  Mehrzahl  der 
Fälle  Linkshändigkeit  vorhanden  war.  Dem  ist  aber  keineswegs  so. 
Küchenmeister  selbst  berichtet  von  einem  Fall,  in  dem  keine  Links- 
händigkeit vorhanden  sei  ja  man  kann  nicht  einmal  sagen,  daß 
Linkshändigkeit  bei  Situs  inversus  besonders  häufig  sei  2).  Man  wird 
sich  daher  dem  Urteil  Küchenmeisters  anschließen  müssen,  daß 
Situs  inversus  keineswegs  zur  Linkshändigkeit  prädisponiert.  Vielleicht 
kann  hieraus  mit  Vorsicht  eine  Stütze  der  Ansicht  gefunden  werden, 
daß  bei  der  gewöhnlichen  Rechtshändigkeit  die  Gewohnheit  eine  große 
Rolle  spielt. 

Ballantyne^)  macht  darauf  aufmerksam,  daß  durch  Situs  inversus  eine 
andere,  d.  h.  eine  zu  der  gewöhnhchen  spiegelbildliche  Stellung  und  Lage  des  Uterus 
während  der  Schwangerschaft,  bedingt  weixle  und  stützt  sich  für  diese,  schon  aus  der 
Anatomie  des  Situs  inversus  logisch  folgende  Behauptung  auf  die  Beobachtung  von 
BODON  *). 

Eine  wichtige  physiologisch-morphologische  Frage  ist  die  nach 
der  Vererbung  des  Situs  transversus.  Insbesondere  Spemann  hat 
auf  die  Möglichkeit  der  Vererbung  hingewiesen.  Man  muß  diesem 
Forscher  beistimmen,  daß  eine  eventuelle  Vererbung  des  Situs  trans- 
versus von  größtem  allgemeinen  Interesse  wäre.  Es  müßte  in  Zukunft 


1)  1.  c.  p.  203. 

2)  Vergl.  auch  Kollee,  1.  c.  p.  2,  und  Ballantyne,  1.  c.  the  Embryo,  p.  600. 

3)  1.  c.  p.  600. 

4)  Centralbl.  f.  Gynäk.,  Bd.  XXI,  1897,  p.  592—594;  Ref.  J.  B.  (97),  410. 
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bei  allen  Individuen  mit  Situs  transversus  auf  die  Aszendenz  und 
Deszendenz  nach  Möglichkeit  geachtet  werden.  Bis  jetzt  ist  meines 
Wissens  noch  nichts  Zuverlässiges  über  die  Vererbung  von  Situs 
transversus  bekannt  geworden. 

Genese.  „Die  meisten  Erklärungsversuche  des  Situs  in  versus'', 
bemerkt  Koller  i)  mit  Recht,  „laufen  darauf  hinaus,  daß  die  Lage 
eines  aus  den  ersten  Differenzierungsstadien  des  Embryos  hervor- 
gegangenen Organes  als  bestimmend  für  die  Anordnung  der  übrigen 
Körpereingeweide  angenommen  wird."  —  Ein  solcher  bestimmender 
Eintiuß  wurde  z.  B.  der  Leber  (Geoffroy  St.  Hilaire)  oder  dem 
Herzen  zugeschrieben.  Auch  der  Urdarm  kommt  hier,  wie  wir  sehen 
werden,  in  Betracht.  Rindfleisch  nahm  eine  Krümmung  des  Herz- 
schlauches als  Ursache  des  Situs  inversus  an,  Dareste  hält  dieselbe 
ebenfalls  für  bedeutungsvoll,  wenn  er  auch  noch  andere  Momente  in 
Betracht  zog.  Sehr  bekannt  ist  auch  die  von  K.  E.  v.  Baer  ver- 
tretene Meinung  geworden,  der  sich  unter  anderen  Bischoff  an- 
schloß, dahin  gehend,  daß  eine  falsche  Drehung  des  Embryos  an- 
geschuldigt werden  muß. 

Durch  die  normal  erfolgende  Drehung  soU  nach  C.  E.  v.  Baee  der  Embryo 
an  die  Hnke  Seite  der  Nabelblase  zu  hegen  kommen,  erfolgt  die  Drehung  im  um- 
gekehrten Sinne,  so  soll  Situs  inversus  entstehen,  also  dann,  wenn  der  Embryo  sich 
rechts  von  der  Nabelblase  lagei't.  Bischoff ■■^)  sagt:  Bei  allen  Embryonen  scheint 
m  frühster  Zeit  die  Nabelblase  (Dottersack)  sich  nach  links,  die  Allantois  nach 
rechts  zu  wenden,  wodurch  eme  eigentümliche  spirahge  Drehung  des  Embryos  be- 
wirkt wird,  die  vielleicht  auch  auf  den  Situs  der  mneren  Organe  mfhüert;  es  wäre 
denkbar,  daß  eme  Veränderung  in  der  Lage  jener  Eiblasen  auch  eine  Ursache  der 
Lagenveränderung  der  Organe  sei." 

In  ähnhchem  Smne  spricht  sich  unter  anderen  d'Alton  aus. 

An  die  von  Baer  begründete  Vorstellung  knüpft  eine  Theorie 
an,  die  auf  Förster  zurückgeht.  Förster  versuchte,  die  von  Baer 
ausgesprochene  Meinung,  daß  die  Lagerung  des  Embryos  zum  Dotter- 
sack für  den  Situs  entscheidend  sei,  durch  den  Hinweis  auf  die  Doppel- 
bil düngen  zu  stützen.    Er  schreibt^): 

„Außer  bei  übrigens  wohlgebauten  Individuen  kommt  der  Situs  transversus 
stets  bei  Doppelmißbildungen  vor,  indem  bei  dem  einen  links  gestellten  Individuum 
die  Lagerung  normal  ist,  bei  dem  anderen  rechts  gestellten  ein  vollständiger  Situs 
transversus  stattfüidet.  Diese  Tatsache  fühlt  ims  auf  den  Weg  zu  einer  Erklärung 
der  Entstehungsweise  des  Situs  transversus  auch  bei  einfachem  Körper.  Es  ist  näm- 
Uch  von  selbst  verständlich,  daß  von  den  zwei  am  Nabel  zusammenhängenden  In- 
dividuen einer  Dopiielmißgeburt  nur  das  eine  zur  Keim-  oder  Nabelblase  die  normale 
seithche  Lage  haben  kami,  während  das  andere  verkehrt  hegen  muß.  Finden  wir 
nun  m  diesem  auch  die  Lage  der  Emgeweide  vollständig  seithch  verkehrt,  so  süid 
wir  zu  dem  Schlüsse  berechtigt,  daß  von  emer  bestimmten  seithchen  Lage  des 
Embryos  die  bestimmte  seithche  Lage  und  Anordnung  der  Eingeweide  abhängig  sein 
muß,  und  da  wir  bei  den  Doppelraißbildungen  die  verkehrte  Lage  der  Eingeweide 
stets  bei  dem  Individuum  finden,  welches  nach  rechts  seithch  gelagert  ist,  so  können 
wir  ferner  schheßen,  daß  che  normale  Lage  und  Anordnung  von  einer  Lagerung  des 
Embryos  auf  die  hnke  Seite  der  Nabelblase  abhängig  ist,  und  daß  also  Situs  trans- 
versus stets  dann  eintreten  muß,  wenn  sich  der  Embryo  nach  rechts  hür  von  der 
Nabelblase  lagert.  — 

Koller  meint  nun,  daß  der  Situs  inversus  sehr  leicht  verständ- 
lich wäre,  wenn  derselbe  in  jedem  Falle  auf  eine  Doppelanlage  zurück- 


1)  1.  c.  p.  7. 

2)  cit.  nach  Küchenmeister,  p.  104. 

3)  FÖRSTER  1861,  p.  136. 

4)  Förster  spricht  von  monosymmetrischen  Formen  mit  ventrolateralem  Zu- 
sammenhang. 
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geführt  werden  könnte  i)!  Er  kommt  zu  dem  Schluß,  daß  „der  Situs 
inversus  totalis  regularis  sich  von  einer  symmetrisch  gebauten  Doppel- 
anlage ableiten  läßt,  bei  welcher  der  Zwillingsbruder  mit  normalem 
Situs  untergegangen  ist" 

Diese  Theorie  ist  meiner  Meinung  nach  gänzlich  unhaltbar. 

Kolleb,  der  eine  recht  gute  Zusammenstellung  über  Entstehung  der  Doppel- 
bildungen gibt,  sagt  selbst,  daß  der  FÖRSTERsche  Satz,  bei  Doppelbildung  zeige  ein 
Individualteil  Situs  inversus,  „in  seiner  Allgemeinheit  nicht  gültig  sein  kann".  Das 
ist  auch  leicht  zu  beweisen.  Es  ist  keine  Eede  davon,  daß  der  Situs  inversus  bei 
Dopi^elbildungen  an  einem  Individualteil  auch  nur  häufiger  wäre  als  Situs  sohtus. 
Das  hat  schon  Peres  in  ähnUcher  Weise  ausgesprochen"),  davon  habe  ich  mich 
selbst  bei  meinen  Untersuchungen  vielfach  überzeugt*).  Ebensowenig  ist  das  die 
Eegel  bei  freien  Zwillingen.  Wie  soll  nun  aber  die  Tatsache,  daß  Situs  inversus  bei 
Doppelbildungen  vorkommt,  irgendetwas  zur  Aufklärung  des  Situs  transversus  bei- 
tragen ?  Da,  wie  gesagt,  Situs  transversus  bei  Doppelbildungen  nicht  regelmäßig  ist, 
so  spricht  das  gerade  im  umgekehrten  Sinne,  als  Förster  annahm,  also  gegen  die 
BAEEsche  Theorie.  Irgendein  Umstand  —  er  Avird  noch  zu  besprechen  sein  —  be- 
dingt also  Situs  inversus  bei  Einfachbildungen  und  eventuell  bei  Doppelbildungen. 
Nun  anzunehmen,  daß  bei  Einfachbildungen  ursprüngUch  eine  DoppelbUduug  vor- 
gelegen haben  mußte,  weil  bei  diesen  Situs  mversus  auch  vorkommt  —  weiterhin 
anziuiehmen,  daß  ehi  Individualteil  auf  ganz  rätselhafte  Weise  zugrunde  gehe  ruid 
nun  Situs  inversus  bei  der  Ehizelbildung  bleibe  —  das  ist  doch  ein  wenig  sehr  um- 
ständhch.  Koller  gibt  auch  absolut  lieine  Gründe,  er  behauptet  nur,  es  könnte 
doch  sein,  trotzdem  die  Voraussetzung  —  die  FÖRSTEEsche  Eegel  —  nicht  zutrifft! 
Er  sagt  natürlich  mit  keinem  Wort,  um  welche  Doppelbildungen  es  sich  denn  ge- 
handelt haben  sollte,  wenn  das  Zugrundegehen  des  zweiten  Individualteüs  erfolgt 
sein  soll  u.  dergl.  mehr.    Die  KoLLERsche  Theorie  ist  also  ohne  jede  Stütze  ''). 

Wollen  wir  uns  klar  machen,  was  wir  zurzeit  von  der  Entstehung 
des  Situs  transversus  wissen,  so  müssen  wir  systematisch  vorgehen: 
Entstehungszeit  und  Terminationsperiode  —  formale  und  kausale 
Genese  auseinanderhalten.  —  Wir  haben  vor  allem  zu  fragen,  ob  frühe 
Entwicklungsstadien  bekannt  sind,  und  ob  experimentell  eine  Auf- 
klärung versucht  worden  ist. 

Frühe  Entwickelungsstadien '')  smd  fast  nur  experimentell  bekannt  geworden, 
wir  können  also  die  Antwort  auf  beide  Fragen  zusammenfassen. 

Experimentelles  über  Sinus  inversus.  Von  älteren  Ex- 
perimenten kommen  vor  allem  die  auch  von  Dareste  ')  erwähnten 
Versuche  von  Fol  und  Warynski  in  Betracht. 

Dieselben  haben  durch  ungleichmäßige  Erwärmung  einer  Seite  des  Embryos 
Situs  transversus  erzeugt.  Sie  entfernten  ein  klemes  Stück  der  Eischale  und  brachten 
die  linke  Seite  des  Embiyos  unter  gesteigerte  Wärme,  indem  sie  einen  Thermokauter 
m  bestimmter  Entfernung  einwirken  heßen.  Sie  brachten  dann  die  Schale  wieder 
an  ihren  Platz  mid  bebrüteten  weiter.  Die  Embryonalzeit  der  Emwirkung  entsprach 
einer  24-stündigen  Bebrütung.  Machten  sie  denselben  Versuch  bei  einem  48  Stunden 
bebrüteten  Ei,  so  erhielten  sie  keinen  Situs  inversus.  —  Sehr  viel  läßt  sich  aus  den 
Versuchen  nicht  schließen,  ebensowenig  wie  aus  denen  Feres,  der  mit  Hilfe  von 
chemisch  wirksamen  Substanzen,  die  er  in  das  Ei  vor  der  Bebrütung  injizierte,  Situs 
inversus  erzielt  haben  will.  — 


1)  1.  c.  p.  9. 

2)  1.  c.  p.  31. 

3)  Vergl.  auch  Küchenmeister,  p.  127  ff. 

4)  Vergl.  auch  Lochte,  Zieglers  Beitr.,  Bd.  XVI. 

5)  Ich  bemerke  ausdrückhch,  daß  die  Ai'beit  für  die  Genese  der  Doppelbildungen 
recht  brauchbar  ist,  auch  über  Situs  transversus  gut  orientiert,  nur  die  Theorie  ist 
verfehlt. 

6)  Es  käme  hier  vielleicht  eme  Beobachtung  von  Eemak  m  Betracht,  der  nach 
40-stündiger  Bebrütung  bei  einem  Hühnchen  ein  invers  gelagertes  Herz  bemerkte 
(Küchenmeister,  p.  105,  106). 

7)  1.  c.  p.  352. 
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Am  wichtigsten  für  die  Aufklärung  des  Situs  transversus,  mit 
Hilfe  des  Experimentes,  sind  die  von  Spemann  mit  Hilfe  der  embryo- 
nalen Transplantation  erzielten  Resultate. 

Da  wiv  auf  die  SPEMANNsche  Methode  der  embryonalen  Transplantation  noch 
nicht  einzugehen  Gelegenheit  hatten,  so  seien  hier  einige  Bemerkungen  gestattet. 

Spemann  ')  operierte  mit  Glasinstrumenten,  Glasnadeln,  Glasmesserchen  von 
großer  Femheit,  ferner  verwandte  er  Haare  oder  Glasfäden,  montiert  an  Glasröhren 
und  in  derselben  Weise  montiert  die  mannigfaltigen  Chitinwerkzeuge  der  Insekten- 
welt. Die  Versuche  müssen  an  sehr  jiuigen  Entwicklungsstadien  von  Amphibien 
(Rana,  Triton)  vorgenommen  werden.  —  „Zur  Operation"  —  schi-eibt  Spemann  — 
„bringt  man  den  Keim  mit  einer  weiten  Pipette  in  eine  flache  Glasschale,  deren 
Boden  mit  reinem,  weißem  Wachs  ausgegossen  ist.  In  die  AVachsschicht  bohrt  man 
eine  kleme  Grube  von  entsprechender  Form  und  Größe,  mit  einem  Stecknadelknopf 
oder  besser  noch  mit  emer  kughg  abgeschmolzenen  Glasspitze.  In  diese  Grube  wird 
der  Keim  gebracht  und  gedreht,  bis  er  richtig  liegt ;  dort  hält  ihn  ein  leichter  Druck 
mit  der  Haarschhnge  fest,  während  man  mit  der  Glasnadel  den  ersten  Schnitt  aus- 
fühi-t.  Man  sticht  hierzu  die  Nadel  am  einen  Ende  des  beabsichtigten  Schnittes  ein, 
am  anderen  Ende  wieder  aus,  wie  beim  Nähen,  hebt  sie  ein  wenig,  daß  der  Keim  an 
ihr  hängt,  und  läßt  sie  durch  Gegendruck  mit  der  Haarschhnge  durch  das  weiche 
Gewebe  durchschneiden.  Dann  folgt  der  zweite  Schnitt,  der  dritte  usw.,  bis  das 
Stück  ringsum  ausgeschnitten  ist  \md  sauber  herausgehoben  werden  kann.  In  das 
so  entstandene  glattrandige  Loch  kann  man  nun  entweder  dasselbe  Stück  in  anderer 
Orientierung  wieder  einsetzen,  oder  aber  ein  anderes  von  entsprechender  Form  und 
Größe.  Die  Ränder  müssen  gut  aufemander  passen,  damit  sie  sich  rasch  finden; 
außerdem  muß  der  Keim  mittels  der  beschriebenen  Glasstäbchen  oder  -streifen  leicht 
gepreßt  werden ,  bis  das  Stück  eingeheilt  ist ,  was  unter  Umständen  sehr  rasch 
erfolgt."  — 

Bei  Umdrehiuig^)  nun  eines  viereckigen  Stückes  Medullarplatte  oder  in  etwas 
früherem  Stadium  emes  Stückes  Rückenplatte,  wird  außer  der  ektodermalen  Anlage 
auch  die  darunter  liegende  meso-entodermale  Platte  mit  umgedreht.  Betrifft  nun 
die  Umdrehung  der  dorsalen  Platte  m  ganzer  Dicke  etwa  das  mittlere  Drittel  der 
Platte,  wobei  die  Augenanlagen  geschont  bleiben,  so  kann  Situs  inversus  viscerum 
entstehen.  Das  ausgeschnittene  Stück  des  Urdarmdaches  hat  also  offenbar  schon 
eine  bestimmte  Krümmungstendenz,  durch  die  es  den  ganzen  Situs  deterimniereu 
kann.  Denn  nach  semer  Drehung  folgt  Situs  inversus.  Drei  Neurulae  von  Rana 
esculenta,  m  der  oben  angegebenen  Weise  operiert,  ergeben  übereinstimmend  das  ge- 
nannte Resultat. 

Entstehungszeit.  Fragen  wir  nach  diesen  Darlegungen  zu- 
nächst nach  der  Entstehungszeit  des  Situs  inversus.  so  scheint 
es  mir  außerordentlich  wahrscheinlich,  daß  die  Anlage  zum  Situs 
inversus  ebenso  wie  zum  Situs  solitus  schon  im  befruchteten  Ei 
gegeben  ist,  daß  dagegen  eine  Beeinflussung,  also  eventuell  die 
Entstehung  eines  Situs  inversus  an  Stelle  eines  Situs  solitus  noch 
später,  mindestens  während  der  Entwicklungszeit  bis  zur  Gastrulation 
und  wahrscheinlich  noch  etwas  später  möglich  ist.  Wollen  wir  die 
Experimente  von  Fol  und  Warynski  mit  heranziehen,  so  wäre  beim 
Hühnchen  die  Terminationsperiode  etwa  mit  24-stündiger  Bebrütung 
gegeben.  Alles  scheint  mir  dafür  zu  sprechen,  daß  bei  ausgebildeter 
S-förmiger  Krümmung  des  Herzens  die  Terminationsperiode  schon 
überschritten  ist.  Es  ist  ganz  zweifellos,  daß  bei  Situs  inversus  diese 
Krümmung  im  entgegengesetzten  Sinne  erfolgen  muß,  als  bei  Situs 
solitus. 

Formale  Genese.  Eine  Frage  der  formalen  Genese  ist  die 
oft  aufgeworfene,  welches  Organ  primär  bestimmend  in  seiner  Lage 
für  den  Situs  inversus  sei,  ob  das  Herz  oder  die  Leber,  weiterhin  ob 
es  ein  solches  Organ  überhaupt  gibt.    Wir  müssen  uns,  glaube  ich. 


1)  Verb.  d.  deutsch.  Zool.  Ges.,  1906. 

2)  Das  Folgende  gekürzt,  möglichst  wörtUch  nach  Spemann,  1.  c.  p.  200. 
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in  dem  Sinne  entscheiden,  daß  wir  kein  Organ  als  bestimmend  an- 
sehen, weil  über  den  Situs  transversus  in  der  Regel  entschieden  sein 
wird,  ehe  bestimmte  Organe  als  solche  erkennbar  sind.  Es  kann  sich 
vielmehr  nur  um  die  Anlage  der  Organe  handeln.  Nach  Spemanns 
Versuchen  könnte  man  vielleicht  ganz  allgemein  dem  Entoderm  die 
Rolle  zuschreiben,  daß  durch  seine  Krümmungstendenz  Situs  trans- 
versus oder  normales  bestimmt  werde.  Ich  glaube  aber,  wir  dürfen 
aus  Spemanns  Versuchen  nicht  folgern,  daß  Situs  inversus  in  der 
Regel  erst  während  des  Urdarmstadiums  determiniert  wird,  sondern 
höchstens,  daß  in  diesem  Stadium  noch  eine  Aenderung  herbeigeführt 
werden  kann.  Es  ist  aber  wohl  möglich,  daß  die  Anlage  zum  Situs 
transversus  schon  durch  die  Anordnung  der  allerersten  Furchungs- 
kugeln  gegeben  ist.  Solange  wir  nichts  Sicheres  darüber  wissen,  ob 
die  Mosaiktheorie  bei  der  menschlichen  Entwicklung  im  Recht  ist, 
wieweit  sie  im  Recht  ist,  wieviel  für  die  Anordnung  der  Organe  die 
Regulation  in  späteren  Furchungsstadien  bedeutet,  solange  werden 
wir  auch  noch  nichts  Bestimmtes  über  Situs  inversus  aussagen  können. 
Nehmen  wir  an,  daß  durch  die  erste  Furche  die  Medianebene  determiniert 
wird,  so  müßte  folgerichtig  auch  schon  der  Situs  in  diesem  Zwei- 
zellenstadium determiniert  sein.  Daß  eine  spätere  Beeinflussung  des 
Situs  noch  möglich  ist,  zeigt  das  Experiment. 

Kausale  Genese.  Das  Experiment  beweist,  daß  Situs  inversus 
durch  äußere  Ursachen  bedingt  werden  kann,  aber  keineswegs,  daß 
der  natürlich  vorkommende  Situs  inversus  auf  diese  Weise  entstehen 
muß  oder  auch  nur  wahrscheinlich  entsteht.  —  Wir  können  für  den 
natürlich  vorkommenden  Situs  inversus  zwei  Möglichkeiten  der 
kausalen  Genese  zulassen :  primäre  Keimesvariation,  d.  h.  innere  Ur- 
sachen, die  schon  im  befruchteten  Ei  liegen,  zweitens:  traumatische 
Entstehung  in  den  ersten  Entwicklungsstadien.  Chemische  Einflüsse 
sind  mir  trotz  der  Experimente  Feres  nicht  wahrscheinlich.  — 
Welche  dieser  Möglichkeiten  zutrifft,  läßt  sich  nicht  entscheiden. 

Klinik  und  Diagnose.  Für  den  Träger  des  Situs  inversus 
ist  sein  Situs  natürlich  ganz  gleichgültig,  er  hat  keinerlei  Nachteil 
davon.  Eine  Krankheit  ist  der  Situs  inversus  sicher  nicht,  auch  für 
den  Verlauf  von  Krankheiten  gänzlich  gleichgültig.  Dagegen  ist  die 
Diagnose  und  Kenntnis  des  Situs  inversus  für  den  Arzt  sehr  wichtig, 
um  ihn  vor  eventuell  unangenehmen  Fehldiagnosen  zu  schützen.  Mit 
unseren  heutigen  Hilfsmitteln  ist  der  Situs  inversus  leicht  zu  diagnosti- 
zieren, er  kann  nur  bei  großer  Flüchtigkeit  übersehen  werden.  Es 
ist  leicht  verständlich,  daß  mit  der  Erleichterung  der  Erkennung  des 
Situs  inversus  die  scheinbare  Häufigkeit  desselben  gewachsen  ist.  Es 
ist  das  sehr  lehrreich  als  Analogie  zu  der  Vermehrung  gewisser 
Krankheiten  in  der  neueren  Zeit. 

Ich  habe  in  Heidelberg  2mal  Situs  inversus  beim  Lebenden 
gesehen.  Die  Diagnose  stützt  sich  vor  allem  auf  das  Verhalten  der 
Herz-  und  Leberdämpfung.  Es  ist  ja  klar,  daß  das  ganze  Per- 
kussionsbild bei  Situs  inversus  ein  umgekehrtes  sein  muß.  Hat  man 
die  Herzdämpfung  rechts,  Spitzenstoß  rechts,  Leberdämpfung  links, 
so  ist  damit  die  Diagnose  des  Situs  transversus  gesichert.  Man  wird 
dann  die  Diagnose  durch  die  rechtsseitige  Milzdämpfung,  die  Be- 
stimmung der  Lage  des  Magens  sichern  können.  Heutzutage  bietet 
die  Röntgendurchleuchtung  weitere  Hilfsmittel.  Man  kann  in  bekannter 
Weise  mit  ihrer  Hilfe  die  Magenlagerung  bestimmen,  es  würde  auch 
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möglich  sein,  etwa  nach  Wismuteingießungen  die  verkehrte  Lage  des 
S  Romanum  festzustellen.  —  Der  rechtsseitige  Spitzenstoß  des  Herzens 
fällt  mitunter  schon  dem  Träger  des  Situs  inversus  auf  und  kann 
unter  Umständen  zur  Selbstdiagnose  oder  den  Betreffenden  zum 
Arzt  führen.  Sehr  genaue  Angaben  über  die  Diagnose  des  Situs 
inversus  findet  man  bei  Küchenmeister,  dem  allerdings  die  Röntgen- 
durchleuchtung noch  nicht  zur  Verfügung  stand. 

Erheblich  schwerer  als  beim  gesunden  Individuum  kann  natur- 
gemäß die  Diagnose  des  Situs  transversus  beim  Kranken  werden, 
wenn  pathologische  Vorgänge  abnorme  Dämpfungen  bedingen.  Gerade 
in  solchen  Fällen  aber  kann  die  Diagnose  sehr  wichtig  sein.  Deshalb 
muß  stets  mit  der  Möglichkeit  eines  Situs  transversus  gerechnet 
werden. 

Inwiefern  therapeutische  Maßregeln  durch  Situs  inversus  beein- 
flußt werden  können,  hat  Küchenmeister  auseinandergesetzt  (Gallen- 
blasenoperationen etc.). 

Kombination  m  i  t  M  i  ß  b  i  1  d  n  n  g  e  n.  Da  Sitns  inversus  nicht  als  Mißbildung 
im  eigentlichen  Sinne  anzusehen  ist,  so  sind  auch  accidentelle  Mißbüdungeji  bei 
Situs  inversus  nicht  besonders  häufig.  Das  Vorkommen  bei  Doppelbildiuigen  wiu'de 
schou  erwähnt. 

Vorkomme]!  bei  Tieren.  Es  wurde  oben  schon  auf  dasselbe  hingewiesen. 
Ich  möchte  noch  hinzufügen,  daß  Konchyhensammler  eine  Erscheinung  an  Schnecken- 
häusern wohl  kennen,  die  dem  Situs  inversus  analog  ist.  Bei  Schneckenarten,  deren 
Häuser  normal  „rechtsgewunden"  sind,  kommen  gelegentUch  „Unksgewundene"  vor, 
ohne  daß  u-gendeine  weitere  Anomalie  an  den  zuletzt  genannten  Exemplaren  auf- 
findbar wäre.    Ich  habe  selbst  solche  Fälle  beobachtet. 
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Die  Mißbildungen  des  Rumpfes. 

(Brustbeinspalte;  Dottergangsanomalien.  Nabelschnurbruch;  Bauchspalte, Eventration. 
Blasenspalte,  Epispadie,  Blasendai'mspalte.) 

Von  Privatdozent  Dr.  F.  Kermauner  in  Wien. 

In  den  folgenden  Abschnitten  soll  eine  Reihe  von  Mißbildungen 
des  Stammes  gemeinschaftlich  besprochen  werden,  welche  genetisch 
größtenteils  nahe  verwandt  sind,  wenn  sie  auch  anatomisch  sehr  weit 
auseinander  gehen.  Das  gemeinsame  morphologische  Moment,  welches 
die  Zusammenstellung  rechtfertigt,  ist  nur  der  Umstand,  daß  die 
einzelnen  Formen  äußerlich  am  Körper  auffällige  Veränderungen  auf- 
weisen, die  jedoch  nicht  der  Haut  allein,  oder  einem  anderen  System 
(Muskel,  Knochen  etc.)  allein  angehören,  sondern  dieselben  gleich- 
zeitig, kombiniert  treffen,  und  meist  auch  die  visceralen  Organe  in 
Mitleidenschaft  ziehen.  Die  Zusammenfassung  hat  also  einerseits  den 
Zweck,  einer  allzu  weitgehenden  Zersplitterung,  welche  mit  der  Ver- 
teilung des  Materials  auf  die  einzelnen  Organe  und  Systeme  ver- 
bunden wäre,  vorzubeugen,  andererseits  aber  auch,  die  gemeinschaft- 
lichen genetischen  Punkte  dabei  einmal  entsprechend  zu  beleuchten. 

Es  läßt  sich  bei  dieser  Art  der  Darstellung  natürlich  nicht  umgehen,  daß  auch 
verschiedene,  nur  mdü-ekt  beteiligte  Organsysteme  kurz  besprochen  werden.  Betreffs 
der  Details  derselben  muß  jedoch  auf  die  entsprechenden  Kapitel  verwiesen  werden. 
Bei  der  lockeren  GUederung  des  morphologischen  Materiales  muß  die  Abgrenzung 
desselben  notwendigerweise  eine  etwas  wülkürhche  sein.  Die  redaktionellen  Hin- 
weise auf  die  entsprechenden  Abschnitte  müssen  hier  den  Zusammenhang  herstellen, 
wenn  Wiederholungen  vermieden  werden  sollen. 

Ebenso  mußten  Fragen,  welche  eine  besonders  sachkundige  Darstellung  erfordern 
(z.  B.  feinere  Veränderungen  des  Nervensystems  etc.),  an  dieser  Stelle  übergangen 
werden. 

Briistl)einspalte  (Fissura  sterni). 

■  Defekte  der  Thoraxwand  können  in  der  mannigfaltigsten  Weise 
auftreten.  Wenn  wir  von  den  hochgradigen  Defekten  bei  Acardiacis 
absehen,  finden  wir  sie  relativ  am  häufigsten  an  den  seitlichen  Ab- 
schnitten, an  Muskeln  (siehe  unter  Mißbildungen  des  Muskelsystems) 
oder  an  Rippen  (siehe  Skelettsystem).  Selten  sind  dieselben  isoliert^), 
meist  nur  mit  ausgedehnten  Defekten  der  Bauchwand  kombiniert. 


1)  Vergl.  Eaxzi,  Ueber  kongenitale  Thoraxdefekte.  Mitteilvuigen  a.  d.  Grenz- 
gebieten der  Med.  u.  Chir.,  Bd.  XVI,  1906,  p.  562. 
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Eine  eigenartige  und  sehr  seltene  Deformität  ist  die  Spaltung 
in  der  Mittellinie  der  vorderen  Brustwand.  Dieselbe  kann  sich  nur 
auf  einen  Teil  des  Brustbeins  beschränken  oder  aber  den  ganzen 
Knochen  treffen. 

Besonders  interessant  sind  Fälle  wie  der  von  Buhl^)  beschriebene  von  par- 
tieller Sternalspalte,  in  welchem  ein  roter  narbiger  Streifen  vom  unteren  Ende  des 
Brustbeins  bis  zum  Nabel  reichte.  Es  läßt  sich  daraus  ein  Schluß  ziehen  auf  die 
innigen  Wechselbeziehungen  zwischen  Wachstum  der  Knochen  und  der  Weichteile 


Fig.  18  a.  Fig.  18  b. 


Fig.  18  a  u.  18  b.  Fissura  sterni  nach  Heckee -Buhl.  Narbenähnlicher  Streifen 
bis  zum  Nabel. 

Als  niedersten  Grad  von  Brustbeinspaltung  kann  man  die  Fälle 
von  Durchlöcherung  des  Sternum  anführen,  die  gar  nicht  so  selten 
sind.  Es  sind  nur  lokal  beschränkte,  symmetrische  Verknöcherungs- 
defekte,  mit  geringer  Verbreiterung  des  Sternum. 

Die  einfache  Fissura  sterni  mit  normaler  Ausbildung  der  Haut- 
decke findet  sich  am  häufigsten  am  Manubrium  bezw.  in  den  oberen 
Abschnitten  des  Brustbeins.  Auch  wenn  sie  tiefer  herabreicht,  selbst 
wenn  das  ganze  Brustbein  gespalten  ist,  hat  der  Defekt  Dreieckform 
mit  der  Basis  nach  oben  und  der  Spitze  umbilicalwärts  [Förster^)]. 


1^  Heckee  und  Buhl,  Klinik  der  Geburtskunde,  Leipzig  1861,  p.  320. 

2)  Siehe  auch  Ahlfeld,  Mißl)ildungen,  p.  176,  177.  —  Fabee,  Viechow- 
HiRSCH,  Jahresberichte,  1886. 

3)  Förster,  Mißbildungen,  p.  104. 
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Die  untersten  Enden  sind  durch  feste  Bandmassen  verbunden.  Die 
Ansätze  der  Halsmuskeln  und  der  Rippen  sind  nicht  geändert,  auch  die 
Clavicula  verbindet  sich  mit  der  entsprechenden  Hälfte  des  Manubrium, 
freilich  nicht  immer  gelenkig.  Der  ganze  Defekt  wird  durch  eine 
derbe,  fibröse  Membran  geschlossen. 

Penzoldt^)  sali  den  Defekt  durch  eine  quere  Leiste  in  2  Abschnitte  geteilt. 

Seltener  scheinen  Fälle  zu  sem,  bei  welchen  der  oberste  Teil  des  Brustbeines 
gut  ausgebildet  ist  und  die  Spaltimg  den  Brustbeinkörper  betrifft  [Luis^d-),  FeojS"- 
MÜLLEE^)].  Ganz  besonders  -nichtig  scheinen  mir  aber  ungleichmäßige  Defekte  zu 
sein.  FiCKEE*)  fand  eine  Furche  im  Sternum,  die  oben  1^/,  Zoll  breit  war,  sich 
dann  verengte,  um  unten  wieder  weiter  zu  werden. 

Sehr  häufig,  kaum  noch  als  Mißbildung  zu  bezeichnen,  ist  die  Zweiteilung  des 
Proc.  xiphoides,  deren  symptomatologische  Bedeutimg  für  die  Kectusdiastase  von 
CuRscHJiANivr ")  und  No'wakowski besonders  hervorgehoben  wurde.  Sie  kann 
sich  auch  mit  Spaltung  des  Manubrium  und  des  oberen  Teiles  des  Brustbeinkörpers 
kombinieren  [Obeeiieier  ')]. 


\ 


Fig.  19.    Ectopica  cordis  thoracica  nach  Geeiffe]SBERG. 

In  einer  Reihe  derartiger  isolierter  Brustbeinspalten  war  die 
Lage  der  Eingeweide  nicht  weiter  geändert.  In  anderen  Fällen  lag 
das  Herz  abnorm;  entweder  war  es  senkrecht  gestellt  (cf.  Meckel, 
p.  107,  Obermeier  u.  A.)  oder  tiefer  getreten  (siehe  bei  Bauch- 
spalten). Am  wichtigsten  ist  jedoch  die  Ektopie,  der  Vorfall 
des  Herzens  durch  die  Sternalspalte.    Je  nach  der  Lokalisation 


1)  Penzoldt,  Deutsches  Archiv  f.  khn.  Medizin,  Bd.  XII,  1880. 

2)  Zit.  bei  Meckel,  1.  c.  p.  102. 

3)  Zit.  Aklfeld,  p.  178. 

4)  Ebenda,  p.  III. 

5)  CuRscHMASN,  Berüner  klm.  "Wochenschi-.,  1878,  p.  6.31. 

6)  NowAKOWSKi,  Ueber  Entwicklungshemmung  der  Bauchspalte.  In.-Diss. 
Leipzig,  1905. 

7)  Obermeier,  Viechows  Archiv  f.  pathol.  Anat.,  Bd.  XL  VI,  p.  209. 
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unterscheidet  Marchand  1)  (nach  Weese):  Ect.  suprathoracica  (am 
Jugulum;  beim  Menschen  und  beim  Lamm  je  einmal  beobachtet), 
thoracica  und  subthoracica ,  sowie  die  sterno-epigastrica  (Kom- 
bination mit  Nabelschnurbruch).    Das  Herz  liegt  meist  vollständig 

vor  der  Brustwand  und  hängt  an  den 
großen  Gefäßen  wie  an  einem  Stiel, 
bedeckt  von  der  Bruchsackwand;  ein 
Herzbeutel  fehlt  gewöhnlich  (Meckel). 
Nicht  selten  ist  es  gleichzeitig  miß- 
bildet. Der  Defekt  im  Brustbein  pflegt 
dabei  häufig  gar  nicht  besonders  groß 
zu  sein. 

Aetiologisch  wurden  Stauung  und  Ver- 
größerung des  Herzumfanges  (Claudius),  am- 
niotische Fäden  | Ahlfeld  '")],  bezw.  Kombination 
mit  Bauchspalten  herangezogen.  Daß  wir  auf 
ein  sehr  frühes  Stadium  zurücl?:greifen  müssen, 
beweist  der  von  KoLLMANisr^)  beschriebene  sehr 
junge  Embryo  mit  Hydrops  des  Cöloms  und 
Ektoi^ie  des  Herzens. 

Die  Entwicklung  des  Brustbeins  beginnt 
relativ  spät.  Im  2.  Monat  werden  die  Eippen 
sichtbar,  die  sich  dann  erst  zur  Sternalleiste 
vereinigen ;  noch  später  verschmelzen  die  Sternal- 
leisten  [Ruge')|.  Die  Störung  hegt  jedoch  nicht 
erst  in  den  Rippen,  sondern  schon  in  der 
Matrix,  aus  welcher  die  Eippen  entstehen,  in 
der  aus  denUrwirbeln  hervorgehenden 
Haut-Muskelplatte.  Es  handelt  sich  also 
formal  um  eine  Störung  in  der  Verschmelzung 
der  Haut-Muskeli)latten,  einen  Vorgang,  welchen 
wir  im  Prinzip  auch  bei  den  Bauchsi^alten  er- 
kennen (s.  u.).  Wir  können  demnach  auch  ähn- 
liche kausale  Momente  annehmen  wie  dort.  Niu' 
müssen  diesellien  in  höher  gelegenen  Segmenten 
wirken ;  und  da  die  kranialen  Urwü-bel  sich  zeit- 
lich etwas  früher  entwickeln  als  die  kaudalen, 
müssen  wü-  die  Ursachen  auch  zeitlich  früher 
suchen  als  z.  B.  bei  den  Bauchspalten.  Die 
teratogenetische  Terminationsperiode  dürfte  auf 
das  Ende  der  zweiten  oder  den  Anfang  der 
dritten  Woche  (Mensch)  zu  verlegen  sein. 


Mißbildungen  des  Dotterganges. 

Der  Embryonalschild  grenzt  sich  beim  Menschen  sowie  bei  allen  Tieren  mit 
klemem  Dottersäck  wahrscheinlich  sehi-  früh  durch  eine  auf  allen  Seiten  gleichzeitig 
auftretende  Nabelfalte  ab  gegen  den  Fruchthof.  Der  Nabelring  bleibt  in  semem 
Wachstum  gegen  den  übrigen  Körper,  besonders  die  Kopf-  und  Schwanzfalte,  zurück. 
Mit  der  Ausbildung  der  primitiven  Darmrolu-es  wird  die  Verbindung  noch  mehl- 
emgeengt. Bei  2,4  mm  Körperlänge  ist  bereits  ein  ausgesprochener,  schmaler  Dotter- 
gang vorhanden,  der  schon  bei  Embryonen  von  5  mm  Länge  zu  einem  langen 
schmalen  Eohr  ausgezogen  ist. 


1)  Maächand,  Eulenbuegs  Eealenzyklopädie,  3.  Aufl.,  Bd.  XV,  1897,  p.  554. 

2)  Siehe  Geeiffenberg,  Zeitschr.  f.  "Geb.  u.  Gyn.,  Bd.  LXII,  1908,  p.  453. 

3)  Ahlfeld,  Archiv  für  Gynäk.,  Bd.  XII,  p.  154. 

4)  Kollmann,  Archiv  für  Anatomie,  1889,  Suppl.,  p.  105. 

5)  Euge,  Morpholog.  Jahrbücher,  Bd.  VI,  1880. 
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Der  Allan toisgang  ist  auch  bereits  an  den  kleinen  Embryonen  vom  Grafen 
^^PEE  ixnd  von  Eteenod  [1,3  mm  Länge')]  im  Bauchstiel  vorhanden.  Eine  beson- 
dere Funktion  kommt  ihm  beim  Menschen  wahrscheinhch  niemals  zu.  —  AVohl  aber 
können  beide  Gebilde  pathologische  Bedeutung  erlangen. 

(Ueber  den  Urachus  siehe  Harnblase.) 

Der  Dottergang  schwindet  normalerweise  in  seinem  intraperitonealen 
Abschnitt  vollständig.  In  der  Nabelschnur  ist  er  auch  von  uns  schon  öfters  als  ein 
sohder  Epithelstrang  oder  ein  dünnes,  stellenweise  au.ch  etwas  erweitertes  epithehales 
Eohr  gefunden  worden,  mitunter  auch  noch  von  seinen  Gefäßen  begleitet. 

Wann  cUese  Obliteration  und  der  Schwund  einsetzt,  darüber  konnte  ich  keine 
genauen  Angaben  finden.  Sicher  ist  er  in  der  5.  AVoche  bereits  zu  einem  langen 
Faden  ausgezogen;  ich  vermute,  daß  der  Schwund  schon  bei  5 — 7  mm  KöriDerlänge 
eingesetzt  hat,  wenji  nicht  schon  früher. 

Das  Zusammentreffen  der  beiden  embryonalen  Gebilde  im  Nabel,  des  Dotterganges 
und  des  Urachus,  schafft  gewiß  Vorbedingungen  für  das  Entstehen  pathologischer 
Veränderungen.    Trotzdem  müssen  dieselben  als  relativ  selten  bezeichnet  werden. 

Persistenz  des  Dotterganges.  Die  häufigste  und  be- 
kannteste Form,  das  MECKELSche  Divertikel  sei  hier  nur  erwähnt 
(siehe  Darmsystem).  Selten  scheint  es  vorzukommen,  daß  vom  Ende 
desselben  ein  Faden,  der  die  Dottergefäße  enthält,  bis  zum  Nabel 
hinzieht.  Noch  seltener  ist  das  isolierte  Bestehenbleiben  der  Dotter- 
gefäße [Spangenberg  zum  mindesten  ist  die  Zahl  der  beschriebenen 
Fälle  nicht  groß. 

Mitunter  bleibt  nur  der  von  der  Spitze  des  Divertikels  im  Mesenterium  bis  zur 
Art.  meseraica  superior  ziehende  Abschnitt  der  Dottergefäße  erhalten.  Es  findet  sich 
dann  von  der  Spitze  des  abgeknickten  Divertikels  em  entsprechender  doppelter  (Arterie 
+  Vene)  Gefäßstrang  zum  Mesenterium,  der  noch  m  einer  Peritonealduplikatur  hegen 
oder  nach  Dehiszenz  derselben  frei  durch  die  Bauchhöhle  ziehen  kann  luid  dann  Ge- 
legenheit zu  inneren  Inkarzerationen  gibt  [Neumann-'),  Wiebee*)  u.  a.]  (Fig.  21  u.  22). 


Fig.  21.  Fig.  22. 


1'[Fig."21.  MECKELsches  Divertikel  mit  erhaltenen  Dottergefäßen  (nach  Wieber). 
Fig.  22.  MECKELsches  Divertikel  mit  frei  verlaufenden  Vasa  omphalo-enterica, 
(nach  Wlebee). 


1)  Vergl.  Kollmann,  Handatlas  der  Entwicklungsgeschichte  des  Menschen, 
1907,  I,  Fig.  129 ;  II,  Fig.  380. 

2)  Spangenbeeg,  Meckels  Archiv,  Bd.  V,  1819,  p.  88. 

3)  Netjmann,  Internationale  Beiträge  z.  wiss.  Medizin.  Festschrift  für  VißCHQW, 
1891,  p.  325. 

4)  Wiebee,  Zur  Kasuistik  der  Darmdivertikel  und  persistierenden  Dottergefäße 
als  Ursache  von  Darminkarzeration.    Inaug.-Diss.  Gießen  1894. 
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Mitunter  reicht  die  Spitze  des  MECKELschen  Divertikels  bis  dicht  an  die  Hinter- 
fläche des  Nabels  heran,  ist  jedoch  daselbst  geschlossen  [Beck')]. 

Cystische  Bildungen,  die  nach  dem  histologischen  Bau  der 
Wand  (Darmschleimhaut,  Muskulatur)  auf  den  distal  und  proximal 
abgeschnürten  Dottergang  zurückgeführt  werden  [Roth^)],  sind  eben- 
falls sehr  selten. 

Die  Deutung  derselben  ist  keineswegs  einwandfrei ;  besonders  das  Epithel  macht 
Schwierigkeiten.  Mitunter  erhinert  es  an  Magen-  [Siegenbeek  van  Heukelom  ")] 
oder  Dickdarmepithel  (nach  Ophüls")  verschiedene  Differenzierung),  in  anderen 
Fällen  war  es  flimmernd. 

Speziell  mit  der  Nabelgegend  im  Zusammenhang  waren  die 
Dottergangscysten  (Enterokystome)  von  Roser  5),   Schaad*^),  Zum- 

WINKEL  ^)  U.  a. 

Relativ  am  häufigsten  sind  jene  Fälle  beschrieben,  bei  welchen 
der  Dottergang  bis  in  die  Nabelschnur  hinein  olfen  blieb,  und  nach 
dem  Abfallen  des  Nabelschnurrestes  eine  Dottergangfistel 
resultierte,  aus  welcher  sich  wässeriges  Sekret  oder  selbst  Darminhalt 
entleerte  [siehe  Meckel  Ahlfeld  "),  Pernice  ^'^),  Ophüls,  1.  c, 
Rosenblum  ^^),  Quät-Faslem  i^)  u.  a.],  oder,  wenn  die  Kommuni- 
kation sehr  weit  war,  sogar  größere  Schleimhaut-,  bezw.  invertierte 
Darmabschnitte  prolabieren  ließ  [Löwenstein  i^),  Arndt  ^*)]. 

In  BoTHs'^)  Falle  hat  das  in  die  Nabelschnur  hhieinreichende,  cystisch  aus- 
geweitete Ende  des  Dotterganges  einen  Nabelschnurbruch  vorgetäuscht. 

Ueber  Darmabschnürung  durch  den  persistierenden  Ductus  o.-mes.  siehe  Leis- 
nrNGK  und  Alsberg"'),  Körte")  Jordan'**),  Hilgenreester '^). 

Viel  seltener  sind  meder  Fälle,  in  welchen  der  Gang  in  der  Bauchhöhle  teil- 
weise oder  ganz  obhteriert  ist  und  nur  am  Nabel  ein  sogenannter  Divertikel- 
prolaps (Pernice)  besteht,  der  sich  verschieden  weit  sondieren  läßt  [v.  Eost- 

HORN™)]. 

Die  Genese  dieser  Bildungen  ist  außer  durch  Ahlfeld  (1.  c), 
dessen  Theorie  (Zug  am  Dottersack)  jedoch  von  den  meisten  Autoren 
abgelehnt  wird,  nicht  viel  erörtert  worden.  Am  besten  werden  wir 
die  Persistenz  des  Ductus  als  abnormes  Wachstum,  als  Exzeß- 


1)  Beck,  Miüichener  illustr.  med.  Zeitung,  Bd.  II,  1852,  p.  294. 

2)  EOTH,  ViRCHOWs  Archiv  f.  path.  Anat.,  Bd.  LXXXVI,  1881,  p.  371. 

3)  Siegenbeek  van  Heukelom,  Virchows  Archiv  f.  path.  Anat.,  Bd.  CXI, 

1888. 

4)  Ophüls,  Beitrag  zur  Kenntnis  der  Divertikelbildiuigen  im  Darmkanal. 
Lnaug.-Diss.  Göttingen  1895. 

5)  Eoser,  Archiv  für  khn.  Chirurgie,  Bd.  XX,  p.  475. 

6)  ScHAAD,  Korrespondenzblatt  für  Schweizer  Aerzte,  1886,  No.  13. 

7)  Ztoiwinkel,  Archiv  f.  kün.  Chirurgie,  Bd.  XL,  1890,  p.  838. 

8)  Meckel,  Handbuch  der  path.  Anat.,  1812,  Bd.  I,  p.  578,  592. 

9)  Ahlfeld,  Mißbildungen,  p.  193. 

10)  Pernice,  Nabelgeschwülste,  1893. 

11)  EosENBLTJM,  Eadikaloperation  eines  persistierenden  Ductus  omphalo-niese- 
raicus.    Inaug.-Diss.  Erlangen  1891. 

12)  Quät-Faslem,  Das  Offenbleiben  des  Ductus  omphalo-mesentericus.  Inaug.- 
Diss.  Kiel  1899. 

13)  LÖWENSTEIN,  Archiv  für  klin.  Chir.,  Bd.  XLIX,  1895. 

14)  AnNDT,  Archiv  für  Gynäkologie,  Bd.  LH,  1896,  p.  70. 

15)  BOTH,  Zeitschr.  für  Geb.  u.  Gynäk.,  Bd.  XXXVIII,  p.  1. 

16)  Leisrink  und  Alsberg,  Archiv  für  klin.  Chir.,  Bd.  XXVIII. 

17)  KÖRTE,  Deutsche  med.  Wochenschr.,  1894,  p.  114. 

18)  Jordan,  Berliner  khn.  Wochenschr.,  1896,  No.  2. 

19)  Hilgenreiner,  Bruns  Beiträge  zur  khn.  Chinrrgie,  Bd.  XXXIII  (195  Fälle). 

20)  V.  Posthorn,  Wiener  khn.  Wochenschr.,  1889,  p.  125  u.  154. 
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bildung  auffassen,  welche  an  den  einzelnen  Abschnitten  desselben  in 
verschiedener  Intensität  auftreten  kann. 

Bezeichnend  ist  dafiu'  schon  der  von  Meckel  (1.  c.  p.  584)  erwähnte  Umstand, 
daß  das  Divertikel  oft  spitz  znläuft,  in  anderen  Fällen  am  Ende  mehrere  Höcker 
oder  blasige  Auftreibnngen  zeigt ;  auch  die  Bildung  isoUerter  Cysten  als  Fortsetzung 
des  Divertikels  (Siegenbeek  van  Heukelom  1.  c.)  oder  gestielter  Blasen  [Teede- 
M ANN  1 )]  am  Darm  läßt  sich  in  diesem  Sinne  verwerten.  Besonders  möchte  ich  aber 
die  Bemerkung  Meckels  (1.  c.  p.  583)  hervorheben,  daß  der  Darmkanal  oft  in  der 
Umgebung  der  Abgangsstelle  des  Divertikels  erweitert  ist.  In  diesen  Fällen  blieb 
der  Wachstumsexzeß  nicht  rein  lokal,  sondern  war  über  einen  größeren  Darmab- 
schnitt ausgedehnt. 

Der  Anstoß  zu  dem  exzessiven  Wachstum  muß  wohl  in  eine  Zeit 
zurückverlegt  werden,  in  welcher  noch  keine  regressiven  Veränderungen 
am  Dottergang  eingetreten  sind.  Wahrscheinlich  ist  dies  spätestens 
die  dritte  embryonale  Leben swoche. 

Dieses  excessive  Wachstum  des  Dotterganges  kann  aber  auch  mit  Wachstums- 
hemmungen in  denselben  (oder  benachbarten  ?  - )]  Metameren  verbunden  sein.  Als 
eine  solche  Wachstumshemmung  des  primitiven  Darmrohres  ist  es  wolil  aufzufassen, 
wenn  Nasse  ^)  neben  einer  Dottergangscyste  den  Darm  ein  Stück  weit  vollständig 
obhteriert  fand.  Als  gleichzeitige  Wachstumshemmung  der  Bauchplatten  ist  die  nicht 
so  seltene  Kombination  eines  Nabelschnurbruches  (siehe  p.  48  tf.)  mit  persistierendem 
Dottergang  anzusehen  ). 

Weitere  Gesichtspunkte  gewinnen  wir  für  die  formale  Genese 
nach  zwei  entgegengesetzten  Richtungen.  Einerseits  können  Hem- 
mung und  Exzeß  primär  vom  Mesoderm  ausgehen ;  dafür  würden  die 
begleitenden  Wachstumsstörungen  am  Darmrohr  und  an  den  Bauch- 
platten sprechen  ^).  Andererseits  muß  aber  auch  in  Betracht  ge- 
zogen werden,  daß  es  sich  um  Stellen  handelt,  an  welchem  das  Ento- 
derm  sich  in  verschiedener  Weise  ausdifferenziert  (Analogie  mit  dem 
Urachus).  Das  normalerweise  vergängliche  Dottersackentoderm  kann 
sich  unter  dem  Einflüsse  eines  Wachstumsreizes  primär  exzessiv  aus- 
differenzieren und  persistent  bleiben.  Dafür  würden  wieder  die 
variablen  Epithelbefunde  [v.  Rosthorn,  Ophüls,  Lexer  ^)  u.  a.] 
sprechen. 

Eine  zweite  Gruppe  von  cystischen  Gebilden  am  Nabel  bilden  die  Urachus- 
cysten.  Dieselben  werden  später  besprochen.  Ob  sie  speziell  am  Nabel  selbst,  oder 
auch  im  Verlaufe  des  Urachus  so  groß  werden  können,  daß  sie  khnische  Bedeutimg 
erlangen,  ist  zweifelhaft  [Ledderhose  ')]. 

Eine  dritte  Gruppe  büden  die  sogenannten  serösen  Cysten,  deren  Wand 
aus  mehr  oder  weniger  verändertem  Peritoneum  besteht  [RosEß^),  Walz^),  Bondi'")] 
oder  auch  nur  aus  Bindegewebe  und  Gramdationsgewebe. 


1)  Tledemann,  Anatomie  der  kopflosen  Mißgeburten,  Landshut  1813,  p.  66. 

2)  In  der  3.  Lebenswoche  entspricht  die  Ansatzstelle  des  Bauchstieles  jedenfalls 
tieferen,  weiter  kaudal  hegenden  metameren  Segmenten  als  der  Dottergang. 

3)  Nasse,  Archiv  für  khn.  Chir.,  Bd.  XLV,  1893,  p.  700. 

4)  ScHULTZE,  Deutsche  Zeitschr.  für  Chir.,  Bd.  LXXXV,  1906,  p.  779,  erwähnt 
auch  gleichzeitig  Verengerung  des  Darmrohres  vor  und  hinter  der  Abgangsstelle 
des  Divertikels  (bei  Nabelschnurbruch),  beiderseits  mit  unvermitteltem  Uebergang 
in  normal  weiten  Darm.  Ich  kann  die  Erklärung  nur  in  segmentalen  Wachs- 
tumshemmungen finden  und  lehne  che  Stauungstheorie  ganz  ab. 

5)  Auch  das,  allerdüigs  seltene,  isolierte  Bestehenbleiben  des  intra- 

Eeritonealen  Abschnittes  der  Vasa  omphalo-mes.  (siehe  Ahlfeld,  Miß- 
ildungen,  p.  191)  würde  in  diesem  Sinne  angeführt  werden  können. 

6)  Lexee,  Archiv  für  klm.  Chir.,  Bd.  LIX,  1899. 

7)  Ledderhose,  Deutsche  Chirurgie,  Lief.  45. 

8)  RosER,  Archiv  für  klin.  Chirugie,  1877. 

9)  Walz,  Münchener  med.  Wochenschr.,  1902. 

10)  BoNDi,  Monatsschr.  für  Geb.  u.  Gyn.,  Bd.  XXI,  1905,  p.  727. 
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Bezüglich  der  Dennoidcysten  des  Nabels  und  der  atheromatösen  Cysten  siehe 
später. 

Die  differentielle  Diagnose  kann  mitunter  unmöghch  sein.  Fehlen  von  Musku- 
latur in  der  Cystenwand,  Fehlen  eines  Epithelbelages  beweist  nichts  gegen  Urachus- 
cysten.  Nur  für  die  Diagnose  einer  Abstammung  vom  Dottergang  werden  die  eben 
genannten  Kriterien  gefordert. 

Neben  den  Dottergangsfisteln  kommen  diflferential-diagnostisch  die  Urachus- 
f istein  (s.  u.)  in  Betracht.  Hier  kann  die  Untersuchung  des  Sekrets  (saure 
Reaktion,  verdauende  Kraft)  Anhaltspunkte  geben,  wenn  der  Verlauf  des  Fistel- 
ganges, die  khnischen  Erscheinungen  etc.  nicht  entscheiden.  In  letzter  Linie  wird 
auch  hier  die  mikroskopische  Untersuchung  der  Wand  herangezogen  werden  müssen. 

Erwähnt  sei  noch,  daß  Jokdan-Lettau  ')  eine  seit  der  Geburt  bestehende 
Fistel  das  Proc.  vermiformis  beobachtet  haben,  unter  dem  klinischen  Syraptomen- 
bilde  des  offenen  Ductus  omphalo-mes.  DifFerentialdiagnostische  Kriterien  gegenüber 
dem  letzteren  gibt  es  nicht. 


Der  Nabelscliiiurbrucli  (Hernia  fuiiieuli  umbilicalis). 

Unter  Nabelsclinurbrucli  versteht  man  ganz  im  allgemeinen  jede 
Mißbildung,  bei  welcher  die  Bauchdecken  am  Nabel  bezw.  in  seiner 
Umgebung  durch  eine  durchscheinende,  amnionähnliche  Membran  er- 
setzt sind,  statt  einen  kurzen  Hautnabel  zu  bilden,  an  welchem  erst 
die  Gewebsmetamorphose ,  der  Uebergang  in  Amnionscheide  und 
WHARTONsche  Sülze,  stattfinden  soll.  Der  Ausfall  der  Bauchdecken 
erreicht  sehr  verschiedene  Dimensionen.  Mit  der  Größe  des  Defekts 
gehen  die  Veränderungen  an  den  Eingeweiden  bis  zu  einem  gewissen 
Grade  Hand  in  Hand.  Es  wird  sich  daher  im  Interesse  der  CJeber- 
sichtlichkeit  empfehlen,  für  die  Darlegung  der  Morphologie  einzelne 
Gruppen  abzugrenzen.  Die  Abgrenzung  ist  eine  willkürliche;  sie  hat 
speziell  nur  morphologischen  Wert  und  darf  für  die  Auffassung  der 
Genese,  die  allen  Gruppen  gemeinsam  sein  dürfte,  gar  nichts  prä- 
judizieren. 

Ich  bespreche  getrennt: 

1)  den  einfachen  Nabelschnurbruch; 

2)  den  Bauchbruch; 

3)  die  Eventration. 


1.  Der  einfache  Nabelschnurbruch. 

Hierher  möchte  ich  nur  jene  Fälle  einbeziehen,  bei  welchen  der 
Bruchsack  —  wie  wir  die  Umhüllung  kurz  bezeichnen  wollen  —  eine 
gewisse  Größe  nicht  überschreitet  (bis  etwa  hühnereigroß)  und  aus- 
schließlich Darmschlingen  in  seinem  Innern  birgt. 

Der  Bruchsack  besteht  aus  dem  glasigen,  embryonalen  Binde- 
gewebe, welches  die  Fortsetzung  der  WHARTONschen  Sülze  der  Nabel- 
schnur darstellt.  Außen  ist  er  mit  einschichtigem  Plattenepithel  be- 
kleidet, das  in  die  Epidermis  übergeht,  innen  mit  einem  ganz  ähnlichen 
Epithel,  welches  mit  dem  Peritonealepithel  Kontakt  findet.  Seine 
Wanddicke  ist  je  nach  Quellung  und  Wassergehalt  verschieden.  Eine 
Spaltung  in  zwei  Membranen  ist  jeweils  nur  sehr  unvollkommen 
möglich  und  stets  nur  ein  Kunstprodukt.  Deshalb  ist  wohl  auch  der 
Streit,  ob  der  Sack  aus  Haut  und  Peritoneum  oder  aus  der  Membrana 
reuniens  Rathkes  gebildet  wird,  müßig.  Daß  das  innere  Epithel 
dem  Cölomepithel,  das  äußere  dem  Ektoderm  entspricht,  ist  klar. 


1)  Lettau,  Fall  von  Wurmfortsatz-Nabelfistel.    Inaug.-Diss.  Heidelberg  1904. 
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Dazwischen  befindet  sich  nur  eine  Lage  von  Mesoderm,  welches  sich 
nur  im  Sinne  des  chorialen  und  des  Nabelschnurbindegewebes  dif- 
ferenzieren konnte.  Darin  besteht  eben  der  Defekt,  daß  weder  das 
Mesoderm  der  Haut,  noch  das  des  Peritoneums  auf  den  Bruchsack 
herüberreicht. 

Der  Inhalt  besteht  in  den  kleinsten  Brüchen  nur  aus  einigen 
Dünndarmschlingen,  welche  meist  dem  untersten  Ileum  angehören. 
Von  besonderem  Interesse  für  die  genauere  Lokalisation  des  Darms 
sind  jene  Fälle,  in  welchen  gleichzeitig  ein  persistierendes  Meckel- 
sches  Divertikel  mit  der  Bruchsackwand  in  Verbindung  steht  i)  [siehe 
p.  46,  ScHULTZE  I.e.,  Paquy  und  Esmonet '^),  Ringel^)  u.  a.J.  Bei 
etwas  größeren  Brüchen  ist  regelmäßig  auch  der  Anfangsteil  des 
Colon,  das  Coecum  mit  dem  Wurmfortsatz,  im  Bruch. 

Die  Nabelschnurgefäße  verteilen  sich  mehr  oder  weniger 
regelmäßig  über  die  Innenfläche  des  Sackes;  die  Vene  zieht  nach 
oben,  die  beiden  Arterien  symmetrisch  nach  unten.  Defekt  einer 
Arterie  scheint  kaum  öfter  vorzukommen  als  bei  normalen  Kindern. 

Der  Ansatz  der  eigentlichen,  normal  gebauten  Nabelschnur 
am  Bruchsack  ist  in  vielen  Fällen  symmetrisch  auf  der  Höhe  des 
Bruches;  in  der  Mehrzahl  findet  sie  sich  jedoch  asymmetrisch, 
entweder  nach  rechts  oder  links  abweichend,  oder  nahe  dem  oberen 
bezw.  dem  unteren  Rande  des  Bruchsackes.  Da  uns  der  Sitz  der 
Nabelschnur  der  bequemste  Anhaltspunkt  für  die  ursprüngliche  Median- 
linie des  Körpers  ist,  schließen  wir  aus  dieser  Asymmetrie,  daß  sich 
die  Bauchplatten  des  Embryos  in  verschiedener  Höhe,  bald  oberhalb, 
bald  unterhalb  des  Nabels,  mit  anderen  Worten  in  verschiedenen 
Metameren  und  außerdem  auch  auf  den  beiden  Seiten  in  ungleicher 
Ausdehnung  an  der  Dehiszenz  beteiligen. 

Dieser  Umstand  spricht  sehr  gegen  die  Anschammg  von  dem  bloßen  Fort- 
bestehen eines  sogenannten  embryonalen,  physiologischen  Nabelschnurbruches;  er  ist 
aber  auch  der  einzige  Punkt,  den  wir  bei  dieser  Gruppe  für  die  Betrachtung  der 
formalen  Genese  verwerten  können. 

Erwähnt  sei  schheßUch  noch,  daß  auch  der  einfache  Nabelschnurbruch  vielfach 
als  Begleiterschemung  anderer  schwerer  Mißbildimgen  (Kopf,  Wirbelsäide)  vorkommt. 

Das  Interesse  an  diesen  Deformitäten  ist  weniger  ein  anatomisches, 
denn  ein  klinisches;  seit  Oken^)  und  Thudichum besonders  aber 
seit  der  aseptischen  Aera  in  der  Chirurgie  ist  die  Zahl  der  erfolg- 
reich operierten  Fälle  sowohl  wie  auch  die  Zahl  der  bei  konservativer 
Behandlung  Geheilten  ganz  bedeutend  gestiegen  und  noch  fortwährend 
im  Zunehmen  begriffen. 

Wesentlich  klinisch-praktischen  Gesichtspunkten  entspricht  auch 
Grasers'')  Einteilung  in  schmalbasige,  gestielte  und  breitbasige 
Nabelschnurbrüche.  Die  anatomischen  Verhältnisse  sind  in  beiden 
Fällen  die  gleichen;  stets  verlaufen  die  Muse,  recti  abdom.,  durch 


1)  Fälle,  in  welchen  nur  das  cystisch  erweiterte  Ende  des  MECKELschen 
Divertikels  in  die  Nabelschnur  hineinreicht  (Both  u.  a.),  können  ebensowenig  als 
Hernien  bezeichnet  werden,  wie  diejenigen,  in  welchen  der  erweiterte  Urachus  bis  in 
die  Nabelschnur  vordringt  (Märta  u.  a.). 

2)  Paquy  und  Esmonet,  Annales  de  Gyn.,  1903 ;  ref.  Centralbl.  f.  Gyn.,  1903, 
p.  957. 

3)  Eestgel,  Münch,  med.  Wochenschi-.,  1907,  p.  1679. 

4)  OkejST,  Preisschrift  über  die  Entstehung  und  Heilung  der  Nabelbrüche, 
Landshut  1810. 

5)  Thtjdichum,  Münch.  iUustr.  med.  Zeitung,  Bd.  11,  1852,  p.  197. 

6)  Graser,  Bergmann,  Bruns  und  Mikulicz,  Handb.  d.  prakt.  Chir.,  1903. 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III.  4: 
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den  Bruch  auseinander  geschoben,  am  Rande  desselben  vorbei 
[Meckel  1),  Ribke  2),  Kraemer^)  u.  a.].  Es  handelt  sich  also  nur 
um  individuelle  Unterschiede,  die  für  uns  weiter  nicht  in  Betracht 
kommen. 

2.  Der  angeborene  Bauchbruch  (die  Bauchspalte). 

In  dieser  Gruppe  sollen  alle  Fälle  zusammengefaßt  werden,  bei 
welchen  der  Bruchsack  neben  dem  Darm  (eventuell  auch  ohne  diesen) 
andere  Eingeweide  beherbergt,  ohne  Rücksicht  auf  Sitz  und 
Ausdehnung.  Das  gemeinschaftliche  Merkmal  ist  nur  der  Umstand, 
daß  der  Bruch  sack  sich  über  dem  Inhalt  noch  zu  einer  ge- 
formten Nabelschnur  schließt. 

Diese  Abgrenzung  ist  eine  willkürliche  und  rein  morphologische;  wenni^man 
die  Mannigfaltigkeit  der  Formenreihe  innerhalb  dieser  Gruppe  überbhckt,  eine 
Mannigfaltigkeit,  die  ein  zweckmäßigeres  Einteilungsprinzip  unmögMch  macht,  so 
muß  man  von  der  Znsammengehörigkeit,  der  genetischen  Einheitlichkeit  aller  drei 
Gruppen  nur  noch  mehr  überzeugt  werden. 

Die  Ausdehnung  des  Bruches  über  den  kindlichen  Rumpf 
zeigt  die  weitgehendsten  Varianten;  ein  umschriebener  Bruch  mit 
2—3  cm  weiter  Bruchpforte,  eventuell  gestielt  aufsitzend,  kann  z.  B. 
ausschließlich  Leber  enthalten  (sog.  Hepatom phalos),  gehört  also 
schon  hierher;  und  andererseits  sehen  wir  in  dieser  Gruppe  enorme 
Defekte,  welche  fast  die  eine  Hälfte  des  Rumpfes  einnehmen  und 
sich  an  keine  anatomisch  bestimmten  Grenzen  halten.  Häufiger  sind 
dieselben  allerdings  bei  der  nächsten  Gruppe.  —  Im  Durchschnitt 
ist  der  Defekt  etwa  fünfmarkstück-  bis  handtellergroß. 

Seltener  liegt  er  symmetrisch  in  der  Mittellinie ;  gewöhnlich  ist 
die  eine  Seite  stärker  beteiligt.  —  Das  Verhalten  der  Wirbelsäule 
geht  damit  parallel.  Bei  symmetrischen  Brüchen  ist  sie  gerade,  bei 
asymmetrischen  fast  immer  skoliotisch,  und  zwar  findet  sich  der 
größere  Defekt  gewöhnlich  auf  der  Seite  der  Konvexität,  selten  auf 
der  konkaven  Seite  des  in  toto  verbogenen  Rumpfes  [z.  B.  Krumrey*)]. 

Die  Asymmetrie  prägt  sich  in  diesen  schweren  Fällen  schon 
äußerlich  sehr  augenfällig  aus;  die  Rumpf  wand  ist  auf  der  einen 
Seite,  von  der  Wirbelsäule  aus  gemessen,  breiter  als  auf  der  anderen. 
Die  Nabelschnur  sitzt  dementsprechend  auch  immer  auf  der  medialen 
Seite,  aber  meist  noch  im  Bereich  des  Bruchsacks,  wenn  auch  nur 
wenige  Zentimeter  von  dessen  Rande  entfernt,  selten  ganz  am  Rande 
[z.B.  Stern  Crede'')  fand  sie  einmal  sogar  durch  eine  2  mm 
breite  Hautleiste  vom  Bruchsack  getrennt. 

Kranial  und  kaudal  smd  die  Grenzen  auch  nicht  für  alle  Fälle  gleich  hoch; 
doch  lassen  sich  hier  noch  eher  drei  Gruppen  gegeneinander  abghedern : 

1)  Der  Bauchbruch,  nur  auf  die  Bauchdecken  beschränkt  (Fissura  abdominis). 

2)  Der  Bauchbruch,  kompliziert  mit  Becken-,  Blasen-  bezw.  Blasendarmspalte; 
eine  sehr  auffällige  und  typische  Mißbildung,  welche  dadurch  zustande  kommt,  daß 


1)  Meckel,  1.  c.  p.  137  (1812). 

2)  Cit.  nach  Thudichum. 

3)  Kraemer,  Zeitschr.  f.  rationelle  Med.,  Bd.  III,  1858. 

4)  Keitmrey,  Fall  von  Encephalocele,  Hiatus  thorac.  et  abdom.  Inaug.-Diss. 
Greifswald,  1893. 

5)  Stern,  Frucht  mit  Eventration  und  mehreren  anderen  Mißbüdungeu. 
Inaiig.-Diss.  Königsberg,  1896. 

6)  Crede,  Monatsschr.  f.  Geburtskunde,  Bd.  XXXIII,  1869,  p.  441. 
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die  kaudal  liegende  Kloake  in  Mitleidenschaft  gezogen  wird  (Fissura  abdominis, 
l^elvis,  vesicae  et  ilei). 

3)  Der  Bauchbruch,  kompKziert  mit  (syrametrischer  oder  lateraler)  Thoraxspalte, 
mit  einem  Uebergreifen  des  Defektes  avif  die  anatomisch  gut  abgegrenzte  Brustwand 
(Fissura  thoracis  et  abdominis,  Thoraco-gastro-schisis). 

Die  Bedeckung  des  Bauchbruches  ist  ebenso  beschaffen  wie  beim 
Nabelschnurbruch.  Die  Grenzen  gegen  die  normale  Haut  sind  meist 
scharf,  mitunter  auch  gezackt.  Am  Rand,  von  der  normalen  Haut 
bedeckt,  findet  sich  ganz  regelmäßig  der  Muse,  rectus  abdominis;  je 
nach  der  Lage  des  Bauchbruches  und  seiner  Ausdehnung  verläuft  er 
gerade  oder  mehr  oder  weniger  im  Bogen,  dann  aber  stets  verlängert, 
vom  Stamm  bezw.  den  untersten  Rippen  bis  zum  medialen  Ende  des 
Schambeines. 

Die  Nabelschnurgefäße  divergieren  bereits  an  der  Stelle, 
wo  die  Nabelschnur  in  den  Bruchsack  übergeht.  Die  Vene  zieht  seit- 
lich und  nach  oben  (über  den  weiteren  Verlauf  siehe  p.  53  u.  60) ;  die 
Arterien  divergieren  in  der  Richtung  gegen  die  Blase  und  ziehen 
weiter  in  das  Becken  bezw.  gegen  die  beiden  Art.  iliacae.  Sehr 
häufig  kommt  bei  den  großen  Bauchbrüchen  ein  Fehlen  der  einen 
Arterie  vor  (rund  der  Fälle),  eine  Tatsache,  welche  schon  Oken  ^) 
bekannt  war  und  seitdem  vielfach  bestätigt  worden  ist  [cf.  Thörner^), 
WoLFF^)  u.  A.J.  Auch  ungleiche  Entwicklung  der  beiden  Nabel- 
arterien ist  oft  zu  konstatieren;  ganz  rudimentäre  Ausbildung  habe 
ich  einmal  gesehen*).  Stets  ist  der  Defekt  auf  jener  Seite,  nach 
welcher  sich  der  Bruch  stärker  ausdehnt. 

Bei  den  größeren  Bauchbrüchen  reißt  der  dünne  Sack  gewöhnlich  unter  der 
Geburt  ehi;  die  vorhegenden  Därme  und  Emgeweide  können  dann  diagnostische 
Schwierigkeiten  machen.  Neugebauee  ^)  erzählt  sogar  von  einem  Fall,  in  welchem 
eine  Uterusruptur  diagnostoziert  und  Laparotomie  gemacht  \uirde. 

Der  Inhalt  besteht  bei  größeren  Bauchbrüchen  selten  ausschließ- 
lich aus  Därmen;  fast  immer  sind  noch  andere  Baucheingeweide  in 
den  Sack  hineingelagert.  Es  kann  das  so  weit  gehen,  daß  überhaupt 
keines  von  den  intraperitoneal  liegenden  Organen  seinen  Platz  behält 
und  der  eigentliche  Bauchraum  ganz  verschwunden  ist.  Selbst  die 
retroperitoneal  gelagerten  Nieren  können  Inhalt  des  Bauchbruches 
werden. 

Im  emzelnen  ist  folgendes  zu  bemerken : 

Der  Dünndarm  ist,  vom  Duodenum  abwärts,  mehr  oder  weniger  vollständig 
disloziert,  ebenso  das  Coecum  mit  dem  Proc.  vermiformis  (ausgenommen  die  Fälle  von 
Blasendarmspalte),  das  Colon ;  sehr  oft  auch  die  Flesura  sigmoidea.  Zwei  weitere 
Momente  smd  noch  bemerkenswert.  Das  Ileum  ist  häufig  ganz  auffallend  weit,  auf- 
getrieben, seine  Wand  hypertrophisch.  Es  kann  das  in  dem  Maße  der  Fall  sein, 
daß  der  Bauchbruch,  der  nur  Därme  enthält,  größer  wird  als  der  Kopf  des  Khides 
[KrxjjMREy,  1.  c,  Thöener,  1.  c.  Fall  2,  Buschan'*),  Endres')  (Umfang  am  Ende 
des  Ileum  6 — 7  cm),-  Himmel **)  (Bauchbruch  dreimal  so  groß  wie  der  Kopf  des 
Kindes)  etc.].  Im  Falle  Endres  war  auch  der  Proc.  vermif.  und  das  Colon  bis  an 
che  Bruchpforte  hin  sehr  weit,  erst  von  da  ab  normal.  RoBERTSOisr ")  sah  auch 
das  Duodenum  ventrikelartig  erweitert. 


1)  1.  c.  p.  70. 

2)  Thörner,  13  Fälle  von  Nabelscluiurbruch.    In.-Diss.  Marburg,  1873. 

3)  Wolfe,  Archiv  f.  Gynäkologie,  Bd.  LVII,  Heft  3. 

4)  Kermatjner,  Archiv"  f.  Gynäkologie,  Bd.  LXXVIII,  Heft  2,  Fall  5. 

5)  Neu  GEBAUER,  Monatsschr.  f.  Geb.  u.  Gyn.,  Bd.  XX,  1904: 

6)  Buscha.^,  Ueber  Hernia  funic.  umb.    In.-Diss.  Breslau,  1887. 

7)  Endres,  Fall  von  angeborener  Nabelhernie.    In.-Diss.  München,  1897. 

8)  Hümmel,  In.-Diss.  München,  1886. 

9)  Robertson,  Centraiblatt  f.  Gynäkologie,  1887. 

4* 


52 


Kapitel  II. 


Ein  interessantes  Gegenstück  dazu  ist  der  von  Ahlfeld  ^)  beschriebene  Nabel- 
schnurbruch.  Hier  hatte  sich  die  Bruchpforte  nachträgUch  geschlossen  und  der 
ganze,  hn  Bruchsack  liegen  gebUebene  Darm  war  abgeschnürt  worden.  Der  kraniale 
Ted  des  Jejunum  war  mäßig  erweitert,  der  Enddarm  dünn  (siehe  Fig.  23). 

Mit  der  Erweiterung  kann  auch  eine  Verkürzung  des  Darmrohres  einhergehen 
(Endees). 

Das  zweite,  wesentUche  Moment  ist  die  Eetarda'tion  in  der  Entwicklung 
des  Mesenteriums.  Kothe"^)  beschreibt  einen  hühnereigroßen  Nabelschnurbruch 
niit  Situs  inversus.  L.  Nexjgebauer  sah  den  ganzen  Dünndarm  im  Bruch  rechts 
liegen,  den  Dickdarm  links;  dasselbe  berichten  unter  anderem  Btjschan  (1.  c.)  und 
J.  Neugebauer  (1.  c.  p.  219).  Es  ist  dies  die  typische  Form  des  Situs  inversus 
partiaMs  der  Bauchhöhle  (siehe  später),  welche  durch  verzögertes  Wachstum  und 

Zurückbleiben  in  der  Entwicklung 
des  Mesenteriums  zu  erklären  ist. 

Weitere  Folge  des  verzögerten 
Wachstums  am  Mesenteiium  ist  die 
rudimentäre  Ausbildung  des  großen 
Netzes,  sowie  die  oft  konstatierte 
Kürze  des  kleinen  Netzes.  Eine 
weitere  Folgeerscheinung  ist  das 
Ausbleiben  der  Drehung 
des  Magens  und  Duode- 
nums, welches  semerseits  wieder 
zur  Folge  hat,  daß  Duodenum 
und  Pankreas*),  sowie  der 
Magen  selbst  in  den  Bruchsack 
verlagert  erscheüien.  Mit  dem 
letzteren  kommt  auch  die  Milz, 
die  sich  im  dorsalen  Gekröse  des 
Magens  entwickelt,  in  den  Bruch- 
sack zu  hegen. 

Ich  bemerke,  daß  das  Auf- 
treten der  Organe  als  Bruchinhalt 
von  dem  Verhalten  der  Bauch- 
decken in  weitgehendem  Maße  un- 
abhängig ist.  So  war  z.  B.  bei  Struves  ^)  Fall  der  Magen  und  die  Milz  prolabiert, 
obwohl  der  Bruchsack  ausgesprochen  rechts  lag,  umgekehrt  bei  Krumrey  (1.  c.)  die 
Leber  in  einem  linksseitigen  Bauchbruch,  ebenso  bei  Stern  1.  c,  Angermastn  '^)  etc. 

Die  Verlagerung  der  Milz  erfordert  ein  besonderes  Längenwachstum  des  dorsalen 
Magengekröses.  Iir  einigen  Fällen  [Gast'),  Wile^;^)]  ist  die  Milz  sogar  aUein  ohne 
den  Magen,  im  Bruchsack  gelegen  (neben  Leber  und  Dünndarm,  ohne  Duoaenum 
und  Pankreas).  Hier  muß  die  Drehung  des  Magens  normal  erfolgt  und  nur  das 
dorsale  Mesogastrium  übermäßig  gewachsen  sein. 

Nach  der  Zusammenstellung  von  Loewenheem^)  ist  die  Milz  fimfmal  unter 
45  Fällen  im  Bruchsack  gefunden  worden. 

Ein  außerordenthch  häufiger,  aber  nicht  regelmäßiger  Befund  smd  Verwachsungen 
der  Darmschhngen  untereinander  und  nüt  den  anderen  prolabierten  Organen.  Sie 
werden  stets  als  fötale  Peritonitis  bezeichnet. 

Der  \nchtigste  und  häufigste  Bestandteil  des  Bauchbruches  ist  neben  dem  Dünn- 
darm die  Leber.  Ihr  häufiges  Vorkommen  war  schon  Oken,  Meckel  etc.  bekannt. 


1)  Ahlfeld,  Archiv  f.  Gynäkologie,  Bd.  V,  1873  Der  von  Ahlfeld  später 
zitierte  Fall  von  Dithmar,  Fall  von  abgeschniu'tem  Nabelschnurbruch.  In.-Diss. 
Marburg,  1875,  gehört  nicht  hierher. 

21  Kothe,  In.-Diss.  Marburg,  1878. 

3)  L.  Neugebauer,  Neue  Zeitschr.  f.  Geburtskunde  von  Busch,  Eitgen  und 
Siebold,  Berhn,  1850,  Bd.  XXVII,  p.  64. 

4)  Es  scheint  noch  nicht  darauf  geachtet  zu  sein,  ob  ventrale  und  dorsale 
Pankreasanlage  auch  getrennt  bleiben  können. 

5)  Struve,  Frucht  mit  Eventration.    In.-Diss.  Königsberg,  1897. 

6)  Angermann,  Ueber  den  Nabelschnurbruch.    In.-Diss.  Kiel,  1900. 

7)  Gast,  Beitrag  zur  Lehre  von  der  Bauchblasengenitalspalte.  In.-Diss. 
Berün,  1884. 

8)  Wieke,  Fall  von  Nabelschnurhernie.    In.-Diss.  Königsberg,  1890. 

9)  Loewejstheim,  Beitrag  zur  Kenntnis  der  Mißbildungen  mit  Nabelschnur- 
bruch.   In.-Diss.  Berhn,  1898. 


Fig.  23.  Abgeschnürter  Nabelschnurbruch 
nach  Ahlfeld.  Dkd  Dickdarm,  Pi>  Processus 
vermiformis,  Nk  Nabelkegel,  Ns  Nabelschnur. 
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Kkaemer  fand  unter  29  Fällen  22mal  die  Leber  (lOmal  den  Magen,  5mal  die  Milz, 
2iinal  das  Herz),  und  ähnliche  Zahlen  weisen  auch  die  neiieren  Zusammenstellungen 
auf  [Thöenee,  Bvschan,  Aschoff^),  Loewenheim  u.  a.].  Das  Organ  ist  fast  immer 
beträchtUch  hypertrophiert,  seine  Form  oft  bedeutend  verändert.  Bestimmte  Typen 
lassen  sich  nicht  aufstellen.  Von  der  fast  normalen  Gestalt  finden  sich  alle  Ueber- 
gänge  bis  zu  den  bizarrsten  Abweichungen.  tSo  kommt  es,  besonders  in  jenen 
selteneren  Fällen,  in  welchen  ausschheßlich  die  Leber  den  Bruchsack  ausfüllt'),  daß 
die  kugelförmige  Hauptmasse  derselben  ektopisch  hegt  und  nur  ein  schmaler,  zungen- 
förmiger  Fortsatz  dahm  zieht,  avo  unter  dem  Zwerchfell  der  normale  Sitz  der  Leber 
ist.  Eine  recht  häufige  Erscheinung  ist  eüie  enorme  zungenförmige  Verlängenmg 
des  Lobus  Spigehi,  seltener  das  Lobus  quadratus.  Der  lange  Lappen  zieht  dann 
zwischen  Magen  und  Duodenum  hinunter,  fast  bis  ans  kleine  Becken.  —  Diese  Form- 
veränderungen sind  wohl  zweifellos  ganz  sekundäre  Wachstumserscheinungen,  bedingt 
durch  die  Eaumverhältnisse.  —  Die  Gallenblase  pflegt  meist  an  normaler  Stelle 
ausgebildet  zu  sein,  doch  kann  sie  auch  sehr  klem  sem  [Schultze^)]  und  selbst 
vollkommen  fehlen  [Schaeffee '^j,  Otto-'),  Buschan). 

Wichtiger  sind  jedoch  die  Gefäß  Verhältnisse  an  der  Leber.  Die  Details 
sind  zuerst  von  L.  Nettgebauee  (1.  c.)  einer  entwicklungsgeschhchthchen  Deutung 
unterzogen  worden;  später  hat  besonders  Aschoff  (1.  c.),  auch  Rischplee*)  die 
anatomischen  Details  sorofältig  studiert.  Die  wichtigsten  und  auffälligsten  Merkmale 
sind:  die  Persistenz  der  rechten  Nabelvene,  der  Umstand,  daß  die  Vena 
Cava  in  f.  von  der  Leber  getrennt  bleibt,  die  abführenden  Lebervenen  in  die 
Vena  revehens  comm.,  den  Ductus  venosus  Arantii  münden,  endhch  die  Varia- 
tionen (abnormer  Verlauf,  Fehlen)  der  Vena  cava  inferior  selbst.  Bei  der  Be- 
sprechung der  Genese  werden  wir  darauf  näher  einzugehen  haben. 

Die  Nieren  sind  bei  den  Bauchbrüchen  nicht  so  häufig  mitbeteiligt  als  bei 
den  Bauchblasendarmspalten.  Bei  letzteren  finden  sich  Dystopien  recht  oft,  ebenso 
ungleiche  Entwicklung  der  beiden  Nieren,  selbst  völliger  Defekt  auf  einer  Seite. 
Wichtiger  als  diese  Veränderungen  ist  jedoch  liier  der  Hinweis  darauf,  daß  auch 
eine  Niere  im  Bruchsack  liegen  kann  (Thöenee  1.  c,  Fall  3,  8,  10;  Steuve  u.  a.). 
Steen  fand  die  rechte  Niere  auf  der  Wirbelsäule,  die  hnke  innerhalb  der  Bruch- 
sackwand, vorn  vom  Peritoneum,  hinten  vom  Amnion  bedeckt,  und  zwar  so,  daß 
aiich  der  nicht  sehr  stark  ausgebildete  Muse.  rect.  abdom.  vor  der  Niere  lag.  —  Auch 
die  Ureteren  smd  bei  den  gewöhnlichen  Bauchbrüchen  nicht  weiter  verändert, 
wohl  aber  bei  der  Blasendarmspalte.  —  Die  Blasen muskulatur  ist  in  einigen 
Fällen  in  bemerkenswerter  Weise  hypertrophisch  gefunden  worden  [Buschan,  Teibu- 
KAiT  '),  J.  Neugebauee,  Steuve,  Steen]  ;  in  anderen  Fällen  war  die  Blase  sehr 
klem,  spaltförmig  [z.  B.  Heetzfeld")]  bei  gleichzeitig  rudimentärem  Uterus  (Blasen- 
darmspalte, Fehlen  beider  Ureteren  und  der  rechten  Niere). 

Das  innere  Genitale  ist  bei  den  mittelgroßen  Bauchbrüchen  in  seiner  Ent- 
wicklung meist  nicht  gestört;  selbst  Kryptorchis  findet  sich  selten.  Je  weiter  der 
Defekt  kaudalwärts  reicht,  um  so  eher  können  auch  hier  Unregelmäßigkeiten  vor- 
kommen. Bei  den  Bauchblasendarmspalten  ist  z.  B.  die  mangelhafte  Vereinigung 
der  MtJLLEEschen  Gänge  eine  ganz  typische  Begleiterscheinung,  ebenso  der  mangel- 
hafte Descensus  der  Keimdrüse.  Besonders  ist  hervorzuheben,  daß  die  Keimdrüse 
in  diesen  Fällen  nicht  weit  vom  Rand  des  Bruchsackes  entfernt  an  der  hinteren 
Bauchwand  liegt,  oft  am  Rand  selbst  [Dehn  ')  u.  a.,  eigene  Befunde  1.  c]  oder  gar 
im  Bereich  des  Bruchsackes,  der  Innenfläche  desselben  angeheftet. 

Das  Zwerchfell  zeigt  oft  Defekte,  durch  welche  besonders  die  Lungen  in 
den  Peritonealraum  hereinragen.  Auch  ist  von  Aschopf  nachgewiesen,  daß  es  abnorm 
tief  liegen  kann,  unterhalb  des  Rii^penbogens  an  der  vorderen  Bauchwand  inseriert. 
—  In  seltenen  Fällen  fanden  sich  auch  Defekte  in  der  Pars  sternahs  des  Zwerch- 
felles. Aschoff  (1.  c,  Fall  18)  sah  m  emeni  solchen  Fall  das  Herz  in  die  Bauch- 
höhle hinein  vorragen,  rmd  nennt  (p.  545)  ähnhche  Fälle  von  Otto,  Sandifoet, 
PiNELLUS,  J.  Haan.  In  einem  anderen  Fall  (17)  beschreibt  er  eine  eigentümliche 
zapfenförmige  Verlängerung  der  Herzspitze,  welche  durch  den  Defekt  des  Zwerch- 
fells in  die  Bauchhöhle  hinreichte;  beicle  Ventrikel  setzten  sich  in  dieselbe  fort;  der 
rechte  endete  frei,  der  linke  war  an  der  Spitze  mit  der  BruchsackAvand  verlötet. 


1)  Aschoff,  Viechows  Archiv  f.  pathol.  Anat.,  Bd.  CXLIV,  1896,  p.  529.^ 

2)  Siehe  bei  Thudichum,  Thöenee. 

3)  Zit.  nach  Buschan. 

4)  Eischplee,  3  Fälle  von  Eventration.    In.-Diss.  Marburg,  1898. 

5)  Teibitkait,  2  Fälle  von  Hernia  fun.  umb.    In.-Diss.  Königsberg,  1893. 

6)  Heetzfeed,  Fall  von  Nabelschnurbruch.    In.-Diss.  Königsberg,  1892. 

7)  Dehn,  Monatsschrift  f.  Geburtskunde,  Bd.  XXIV,  p.  121. 
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Aeluiliche  ältere  Fälle,  die  aber  nur  die  Spitze  des  linken  Ventrikels  betrafen 
(Thaden,  Gibeet,  O'Beyan)  hat  Arnold  i)  zusammengestellt,  unter  Beifügung 
einer  eigenen  Beobachtung  von  Herzdivertikel  bei  einem  sonst  wohlgebildeten  Kinde. 

Vom  Skelett  ist  noch  zu  erwähnen,  daß  in  den  ausgedehnten,  asymmetrischen 
Bauchbrüchen  und  Eventrationen  der  ganze  Thorax  mißstaltet  erscheint.  Das  Sternum 
ist  kurz  mid  breit,  die  untere  Thoraxapertur  weiter.  der  Defekt  auf  die  seit- 

liche Brustwand  übergreift,  so  fehlen  daselbst 
die  Rippen;  sie  endigen  mit  abgeriuidetem 
freien  Ende  am  Rand  des  Defektes.  —  Die 
auffälhgsten  Verimstaltungen  erfährt  der 
Thorax  durch  die  Skoliose  der  Wirbel- 
säule; und  zwar  verhält  sich  der  Brustraum 
hierbei  genau  so  wie  bei  der  erworbenen 
Skohose  des  Eandes,  bezw.  des  Erwachsenen; 
Verengerung  auf  der  konvexen  Seite,  mit 
bedeutender  Verlagerung,  oft  auch  mangel- 
hafter Entwicklung  der  betreffenden  Lunge, 
und  Abflachung  auf  der  konkaven  Seite, 
auf  welcher  außerdem  vorne  em  Rippen- 
buckel sitzt. 

Auch  wenn  die  vordere  Brustwand  und 
das  Zwerchfell  ausgebildet  sind,  hegt  infolge 
tiefen  Ansatzes  des  letzteren  das  Herz  nicht 
selten  in  toto  im  Scrobiculus  cordis. 

An  der  "Wirbelsäule  ist  das  Auffälligste 
die  oft  ganz  enorme  Skohose.    Mitunter  ist 
dieselbe  auch  noch  mit  einer  Drehung  um  die 
Längsachse  der  Frucht  verbunden,  wodurch 
denn  wirkhch  recht  komplizierte  und  ver- 
wirrende Mißbildungen  resultieren.  In  diesen 
Fällen  pflegt  (mit  Ausnahme  der  Blasendarm- 
spalte, siehe  daselbst)  die  Wirbelsäule  meist  geschlossen  zu  sein.  Ist  jedoch  gleichzeitig 
eüie  stärkere  Lordose  vorhanden,  dann  fehlt  auch  die  Spina  bifida,  Rachischisis, 
nicht  (Fig.  24). 

Kopf  vmd  Extremitäten  sind  bei  dieser  Gruppe  in  der  Regel  ausgebildet.  Zu 
bemerken  ist  nur,  daß  die  Beine,  abgesehen  von  der  durch  die  Wirbensäulen  Ver- 
krümmung bedingten  Stellungsänderung,  bei  den  höhergradigen  Formen  stark  aus- 
wärtsrotiert sind  imd  eme  eigen tümhche,  fixierte  Winkelstellung  zeigen,  die  an 
Shenenmißbildungen  ermnert.  Häufig  bestehen  Klumpfüße,  seltener  ist  die  Spitz- 
fußsteUung. 


Fig.  24.  Dreimonathcher  Fötus 
mit  Hemicephahe ,  Rachischisis, 
Tlioraco-gastro-schisis,  beiderseitigem 
Radiusdefekt. 


3.  Die  Eventration. 

lu  .dieser  Gruppe  soll  nur  die  Morphologie  jener  hochgradigen 
Bauchbrüche  kurz  besprochen  werden,  die  keine  eigene  Nabelschnur 
besitzen,  bei  denen  also  die  Baucheingeweide  in  der  extraembryonalen 
Cölomhöhle  liegen,  begrenzt  von  der  äußeren,  mesodermalen  Fläche 
des  Amnion  und  in  direkter  Berührung  mit  dem  Chorion  der  Pla- 
centa.  Beistehende  schematische  Zeichnung  nach  Rischpler^)  wird 
die  Verhältnisse  ohne  weitere  Beschreibung  klar  machen  (Fig.  25). 
Stets  handelt  es  sich  um  sehr  ausgedehnte  Störungen ;  doch  ist  da- 
mit nicht  gesagt,  daß  bei  der  Abgrenzung  gegen  die  vorhergehende 
Gruppe  die  Lokalisation  und  Ausdehnung  des  Defektes  verwendet 
werden  könnte.  Auch  die  Formveränderungen  der  Wirbelsäule  finden 
sich  hier  in  den  höchsten  Graden  vor. 


1)  Arnold,  Virchows  Archiv  f.  pathol.  Anat.,  Bd.  CXXXVII,  1894,  p.  318. 
—  Siehe  auch  W.  Nagel,  Ein  Beitrag  zur  Kasuistik  über  angeborene  Herzfehler. 
In.-Diss.  Freiburg,  1908. 

2)  RiscHPLER,  Archiv  für  Entwicklungsmechanik,  Bd.  VI,  1898,  Tai.  XXXII, 
Fig.  6. 


Eventration. 
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Betreifs  der  Details  kann  ich  auf  die  vorhergehende  Gruppe  ver\^■eisen.  Die 
Bruchsackwand  ist  genau  so  gebaut  wie  dort;  der  einzige  Unterschied  besteht  eben 
darin,  daß  keine  Nabelschnur  gebildet  wird,  sondern  der  Bruch  selbst  gewissermaßen 
die  sehr  breite  und  stets  auch  sehr  kurze  Nabelschnur  darstellt.  Die  äußerste  ven- 
trale Begrenzung  bildet  also  das  dem  bloßüegenden  Chorion  aufsitzende  Cölomepithel. 
—  Ausdehnimg  des  Bruches,  Inhalt  desselben  sind  im  allgemeinen  gleich  wie  bei 
den  großen  Bauchbrüchen.  [Ich  zitiere  Fälle  von  Otto,  Thorner  Thörner  1.  c, 
Buschan  1.  c,  Stern  1.  c,  Keitmeey^),  Breus^),  Gaedkens^),  Wedl^),  Phili- 
PAUX*^),  Myschkin'),  Brabandt^),  Dehn]. 

Bei  der  zweiten  Gruppe  wurde  gesagt,  daß  die  Extremitäten  stets  ausgebildet 
smd.  In  dieser  Gruppe  findet  sich  nun  eine  Anzahl  von  Fähen,  in  welchen  gewisser- 
maaßen  auch  eine  Extremität  in  den  Defekt  mit  einbezogen  ist.  Solche  Fälle  sind 
von  Breschet  ") ,  Heusin- 
GER Vrolik  1^),  Otto  ^''} 
schon  beschrieben  worden. 
Auch  der  Fall  von  Jenisch 
zeigt  fast  völhgen  Defekt  des 
hnken  Bernes,  Verkümmerung 
der  linken  Beckenhälfte  und 
Fehlen  der  Genitalien  und 
des  Aiters.  IBei  Montgom- 
merys'^)  Fall  fehlte  nicht 
nur  das  rechte  Bein  und  em 
Teil  des  Beckens,  auch  die 
Bauchwand  von  der  Linea 
alba  bis  zur  Liimbalgegend. 
Das  Ki'euzbein  rechts  glatt, 
abgerundet,  vom  Os  pubis 
vorn  ein  kleiner  Teil  vor- 
handen. —  Allem  schon  der 
FaU  von  Vrolik  ,  ebenso 
zwei  von  Förster  (Defekt 
des  Armes  und  des  Beines) 
abgebildete  FäUe  zeigen,  daß 
auch  in  diesen  Fällen  der 
Bruchsack  geschlossen  und 
die  Nabelschnur  ausgebildet 
sein  kann,  daß  also  auch  in 
dieser  Beziehung  eine  ab- 
grenzende Grappierung  nicht 
durchfühi-bar  ist.  —  Ich  erwähne  weiter  noch:  Brabandt  (1.  c):  rechtes  Bein, 
rechte  Beckenhälfte  fehlt;  Penis  (?)  weit  hinten,  nach  hnks  verzogen,  nur  teilweise 
kanahsiert;  kerne  Geschlechtsdrüse,  rechts  keine  Niere.  Dickdarm  endet  mit  engem 
Kanal  in  der  gespaltenen  Blase.  Kreuzbein  rechts  ganz  rudimentär.  Myschkin: 
hochgradige  Skohose,  das  ganze  Becken  und  beide  Berne  hochgradig  verkürmnert. 
Stern  1.  c. :  innerhalb  des  Bereiches  des  Bruchsackes  ein  ganz  rudimentärer,  4 — 5  cm 
langer  Stumpf ,  fußähnhch ,  mit  normaler  Haut  überzogen ,  wahrschemhch  früher 


1)  Thorner,  Müllers  Archiv  für  Anatomie,  1869,  p.  200. 

2)  Krumrey,  Fall  von  Encephalocele,  Hiatus  thor.  et  abd.  lat.,  Inaug.-Diss. 
Greifswald,  1893. 

3)  Bretts,  Wiener  khn.  Wochenschr.,  1881,  No.  11. 

4)  Gaedkens,  Fall  von  Ektopie  der  Bauchemgeweide  mit  Spma  bifida.  Inaug.- 
Diss.  Berün,  1890. 

5)  Wedl,  Wiener  med.  Jahrbücher,  Bd.  I,  1863,  p.  143. 

6)  Philepaux,  Gaz.  med.  de  Paris,  1873,  No.  11,  p.  146. 

7)  Myschkin,  Virchows  Archiv  für  path.  Anatomie,  Bd.  CVIII,  1887,  p.  146. 

8)  Brabandt,  Fall  von  Monopodie  und  Hiatus  abdomiiüs.  Inaug.-Diss. 
Leipzig,  1896. 

9)  Breschet,  Med.-chir.  Transact.,  Vol.  IX,  P.  2,  p.  433. 

10)  Heuslnger,  Zeitschr.  fiu-  organ.  Physik,  Bd.  II,  1828,  p.  208. 

11)  Vrolik,  Tab.  ad  embryogenes.,  Taf.  LXIII,  Fig.  4,  Taf.  LXIV,  Fig.  4. 

12)  Otto,  Taf.  XII. 

13)  Jenisch,  Württemberg.  Korr.-Blatt,  Bd.  VII. 

14)  Montgommery,  Dubhn  Journ.,  May  1856.   Eef.  Schmidts  Jahrb.,  Bd.  C. 

15)  FÖRSTER,  Mißbildungen,  1865,  Taf.  XI,  Fig.  16  und  12. 


Fig.  25.  Schematische  DarsteUimg  einer  Even- 
tration (nach  Rischpler).  Ch  Chorion,  Au  Arteria 
umbüic,  P  Placenta  (Chorion  frondosum),  Vsu  Vesi- 
cula  omphalo-enterica,  H  Leber,  C  Herz. 
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durch  eine  zirkuläre  Amuionkapsel  aus  dem  Bruchsack  selbst  ausgeschaltet  (Fig.  26), 
mit  einer  Zehe  mit  Nagel.    Cholmogorofp ') :  Große  seitliche  Körperspalte  mit 


Defekt  des  Schultergürtels  und  des 
und  Meningocele  der  Nackengegend. 


linken  Armes.  Kuppenheim  ^) : "  Spina  bifida 
Eventration  (nur  6  Darmschlingen,  also  sehr 
kurzer  Darm),  Dickdarm,  Anus,  rechte 
Seite  der  äußeren  GenitaHen  fehlt, 
ebenso  die  ganze  rechte  Seite  des 
Beckenringes  und  das  rechte  Bein, 
während  das  linke  wohlgebildet  ist.  — 
Hierher  gehören  auch  die  Beobachtungen 
von  Sheehy'),  Hall^),  Brugley") 
und  Gallant 


Genese  der  Bauchspalten. 

Obwohl  die  Bauchspalten  zu  den 
selteneren  Mißbildungen  gehören  (nach 
Bloch  und  Lindfors  etwa  1 : 5000 
Geburten),  ist  die  Literatur  darüber 
recht  groß  und  sind  auch  die  Meinungen 
über  die  Genese  recht  geteilte.  Schon 
bei  Meckel  findet  sich  ein  Widerstreit 
der  Ansichten,  und  bis  heute  hat  die 
Klärung  noch  keine  Fortschritte  ge- 
macht. Bereits  Ruysch,  Richter  u.  a. 
vermuteten  einen  Defekt  der  Bauch- 
wandungen. Oken  (1.  c.)  sprach  von 
Persistenz  des  von  ihm  an  Embryonen 
von  1  cm  Länge  beobachteten  physio- 
logischen Nabelschnurbruches,  eme  An- 
sicht, die  auch  von  Geoffroy  St. 
HiLAiRE ')  u.  a.  akzeptiert  wurde.  Die 
Ursache  sah  er  in  einer  Erschlaffung 
der  Därme,  Kraemer  ^)  in  mangel- 
hafter Verkürzung  der  Mesenterien, 
j^Vhlfeld  in  verzögerter  Abtrennung 
des  Dotterganges,  bezw.  bei  großen 
Brüchen  in  abnormem  Zug  am  Dotter- 
sack. Dagegen  ist  speziell  von  Taruffi  " ) 
eingewendet  worden,  daß  das  Duodenum 
oft  an  normaler  Stelle  hege,  obwohl  die 
Leber  im  Bruchsack  ist.  —  Daneben  wurde  von  anderen  immer  wieder  ein  jDrimärer 
Bild ungsf elller  der  Bauchdecken  angenommen,  von  einer  dritten  Reihe  (Lassus  cf. 
Meckel,  Osterloh  cf.  Ahi^feld)  Vergrößerung  einzelner  Bauchorgane,  von  einer 
vierten  [u.  a.  neuerdings  Krumrey,  Jester '"),  Becker''),  Otte'-)  Theodorov ' ^)] 
amniotische  Verwachsungen,  endhch  primäre  Verkrümmungen  der  Wirbelsäule. 

Wir  woUen  im  folgenden  versuchen ,  das  Tatsachenmaterial  systematisch  zu 
gliedern. 


Fig.  26.  Eventration  mit  Defekt  der 
lüiken  Beckenhälfte  und  rudimentärer  Aus- 
bildung des  linken  Beines  (nach  Stern). 


1)  Cholmogoroff,  Zeitschr.  für  Geb.  u.  Gyn.,  Bd.  XXII,  1892,  H.  2. 

2)  Kuppenheim,  Oberrheinische  gyn.  Gesellschaft,  März  1906,  Mon.  f.  Geb.  u. 
Gyn.,  1906. 

3)  Sheehy,  Brit.  med.  Journ.,  1875,  27.  Febr. 

4)  Hall,  Transact.  of  Obstet.  Soc,  London,  Vol.  IX,  1868,  p.  112. 

5)  Brugley,  ref.  Centralbl.  für  Gyn.,  1885,  p.  303. 

6)  Gallant,  Amer.  Journ.  of  Obstetr.,  Vol.  XLVI,  1902,  p.  75. 

7)  Geoffroy  St.  Hilaire,  Hist.  gön.  et  part.  des  anom.,  Paris  1832,  p.  373. 

8)  Kraemer,  Zeitschr.  für  rationelle  Med.,  Bd.  III,  1853,  Heidelberg. 

9)  Taruffi,  Storia  della  Teratologia,  Bologna,  T.  VII,  1894,  p.  395. 

10)  Jester,  Frucht  mit  Hirnbruch,  Bauchbmch  etc.  Inaug. -Diss.  Königs- 
berg, 1892. 

11)  Becker,  Bauch-Blasengenitalspalte.    Inaug. -Diss.  Göttingen,  1881. 

12)  Otte,  Gynäkologische  Rundschau,  1907. 

13)  Theodorov,  Zeitschr.  für  Heilkunde,  1907. 
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Welche  Faktoren  lassen  sich  im  Sinne  einer  primären  Störung 
der  Bauchdecken  auslegen,  welche  im  Sinne  einer  primären  Ver- 
änderung der  Eingeweide?  Besteht  überhaupt  eine  gesetzmäßige 
Abhängigkeit  zwischen  den  beiden  oder  nicht? 

Im  Sinne  einer  gegenseitigen  Abhängigkeit  wäre  ja  schon  die  eine  allgemeine 
Tatsache,  daß  bei  Defekt  der  Decke  die  Eingeweide  stets  vortreten,  abnorm  gelagert 
sind,  zu  verwerten.  Je  mehr 
Organe  prolabieren,  desto  größer 
ist  auch  der  Defekt  und  um- 
gekehit.  AUein  dieser  Satz 
ist  nicht  strikt  durchzufühi-en. 
Einerseits  fuiden  sich  genug 
Fälle,  in  welchen  ein  ausge- 
dehnter Defekt  durch  eine  glatte 
Haut  so  bedeckt  wurde,  daß  der 
Gesamtkontur  des  Körpers  nur 
wenig  geändert  war  (vgl.  Fall 
Cholmogokoff,  Fig.  27),  und 
andererseits  spricht  Ahlfelds  ^) 
Fall  von  abgeschnürtem  Nabel- 
schnurbruch zu  deuthch  füi' 
gegenseitige  Unabhängigkeit;  die 
Bauchdecken  smd  in  ihi'em  nor- 
malen Schluß  durch  die  ektopi- 
schen  Därme  nicht  gehüidert 
worden ,  haben  vielmehr  die 
Darmschhngen  vollständig  abge- 
schnürt. Ebenso  sind  die  Fälle 
hier  anzufühi'en,  in  welchen  che 
Leber  im  Stiel  des  Bruchsackes 
eingeschnürt  ist  [Thudichuim  1.  c, 
DlTHMAR     u.  a.J. 

Bauchdecken  und  Ein- 
geweide sind  also  in  Ent- 
wicklung und  Wachstum 
bis  zu  einem  gewissen 
Grade  voneinander  unab- 
hängig. Wenn  sie  in  den 
meisten  Fällen  einander 
parallel  gehen,  so  ist  das 
einer  gemeinschaftlichen 
Ursache  zuzuschreiben. 


Fig.  27.  Defekt  der  seit- 
Mchen  Thorax-  und  Bauchwand 
imd  des  linken  Armes  (Chol- 

MOGOROFF). 


Gegen  eine  Wachstumshemmung  der  Bauchdecken  wurde  seit 
RiBKE,  Kraemer,  Ahlfeld  u.  a.  immer  wieder  ins  Feld  geführt, 
daß  dei  Muse,  rectus  ausgebildet  ist  und  den  Rand  des  Bauchbruches 
umsäumt.  Die  Tatsache  steht  fest.  Allein  der  ganze  Vorgang  der 
Entwicklung  der  Bauchdecken,  die  Beteiligung  der  einzelnen  Schichten 
daran,  ist  uns  noch  viel  zu  wenig  bekannt,  als  daß  wir  aus  diesem 


1)  Ahlfeld,  Archiv  für  Gynäkologie,  Bd.  V,  1873. 

2)  DiTHMAR,  Fall  von  abgeschnürtem  iNabelschnurbruch.  Inaug.-Diss.  Mar- 
burg, 1875. 
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einen  Befund  weitere  Schlüsse  ziehen  könnten.  Ich  ^)  konnte  dagegen 
auf  einen  anderen,  wichtigeren  Befund  hinweisen,  der  die  eigenartige 
Entwicklungs-  und  Wachstumshemmung  der  Bauchdecken  ganz  klar 
zur  Anschauung  bringt.  Es  ist  das  die  Lage  der  Keimdrüse.  Ich 
fand  dieselbe,  ebenso  wie  z.  B.  Dehn  u.  a.,  in  3  Fällen  dicht  an 
der  Uebergangsstelle  des  Bruchsackes  in  die  normalen  Bauchdecken, 
also  dem  Muse.  rect.  abd.  angelagert,  ja  selbst  im  Bereiche  des  Bruch- 
sackes, demselben  angeheftet.  Die  Situation  in  einem  4.  Falle  (3-mon. 
Embryo  mit  Brust-Bauchspalte,  Hemicephalie,  Rachischisis  etc.).  die 
sehr  ähnlich  ist,  zeigt  Fig.  28.  Auch  hier  liegt  das  eine  Ovarium 
im  Bereich  des  Muse.  rect.  Es  ist  damit  ein  sehr  frühes  Stadium 
der  Entwicklung  der  Bauchplatten  dauernd  festgehalten. 


Fig.  28.  Halbschem atischer  Querschnitt  der  in  Fig.  24  dargestellten  Frucht. 
Situation  des  M.  rect.  abdom.  zur  Keimdrüse. 


Die  ganze  \^•ilIk;ürhche  Muskidatur  entsteht  aus  den  Myotomen  der  Ur^irbel; 
in  der  2.  Woche  werden  die  Muskelsprossen  der  Extremitäten  angelegt,  imd  binnen 
8  Tagen  sind  sie  bereits  in  dieselben  eingewachsen.  Die  Entwicklung  der  kranialen 
Myotome  geht  rascher  vor  sich  als  die  der  kaudalen.  In  der  2.  Woche  sind  am 
10.  Urwirbelsegment  längüche,  vierseitige  Myotome  und  lateral  darauschließend  bereits 
die  Mittelplatte  abgeschnürt.  In  letzterer  büdet  sich  die  Leibeshöhle;  das  innere 
Blatt  wird  zur  Splanchnopleura,  das  äußere  zur  Somatopleura.  Das  Myotom  selbst 
spaltet  sich,  während  es  sich  gleichzeitig  der  Fläche  nach  ausbreitet,  in  ein  dorsales 
Blatt,  die  Hautplatte,  und  ein  ventrales,  die  Muskelplatte.  —  Im  Bereich  der  Muskel- 
platte entwickehi  sich  Vor-  und  Urniere,  WoLFFsche  und  MtiLLEEsche  Gänge  imd 
die  Keimdrüsen.  —  In  diesem  Stadium,  Ende  der  2.  Woche  oder  nur  wenig  später, 
in  der  3.  Woche,  findet  sich  also  dieselbe  allgemeine  Situation  me  bei  den  erwähnten 
Bauchspalten:  die  Keimdrüse  liegt  lateral  vom  Myotom  (=  Muskulatur 
der  Eumpfwand).  Im  weiteren  Verlauf  wächst  -die  Muskelplatte  in  die  Membrana 
reuniens  infer.  hinein  und  bildet  die  Bauchplatte;  m  der  4.  Woche  ist  dies  schon 
in  ausgedehnter  Weise  geschehen;  bis  dahin  (bei  4,5 — 6  mm  Körperlänge)  ist  dem- 
nach die  äußere  Körperform  beendet. 

Aus  dieser  Betrachtung  ergeben  sich  gleichzeitig  zwei  Folgerungen: 
Ij  besteht  tatsächhch  eine  ausgesprochene  Entwicklungshemmung  der  Bauch- 
decken, deren  teratogenetische  Terminationsperiode  mit  ziemhcher  Genauigkeit  in  den 
Anfang  der  3.  Woche  zu  verlegen  ist; 

2)  entspricht  die  AVand  des  Bruchsackes  der  Somatopleura,  der  Membrana 
reuniens  inferior. 


1)  Kerjiatjkee,  Archiv  für  Gynäkologie,  Bd.  LXXVIII,  1906,  H.  2. 
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Das  Wesentliche  an  diesem  ganzen  Vorgang  ist  demnach  der 
Umstand,  daß  die  Organe,  die  sich  aus  der  Muskelplatte  entwickeln, 
dauernd  lateral  vom  Myotom  resp.  von  der  Muskulatur  bleiben.  Die 
Muskulatur  kann  sich  im  Sinne  normalen  Wachstums  ausdifferenzieren, 
aber  sie  ist  daran  gehindert,  in  die  Muskelplatte  hineinzuwachsen. 
Wir  haben  es  also  mit  einer  exquisiten  Wachstumshemmung 
der  Myotome,  einem  Zurückbleiben  auf  dem  Stadium  des  Anfangs 
der  3.  Woche  zu  tun.  Da  dieselben  ausgesprochen  segmental  an- 
geordnet sind,  ist  es  auch  leicht  verständlich,  daß  nur  eine  be- 
stimmte, in  den  Einzelfällen  variierende  Anzahl  von 
metameren  Segmenten  im  Wachstum  gehemmt  wird  und 
danach  auch  bestimmte,  ebenso  variierende  Rumpfabschnitte  beteiligt 
erscheinen. 

So  erklärt  sich  die  wechselnde  Längenausdehnung  der 
Defekte.  Und  je  nach  der  Intensität  der  Hemmung  wird  auch 
die  Breitenausdehnung  eine  verschiedene  sein  müssen. 

Der  physiologische  Nabelschnurbruch  —  von  dessen  Vorkommen  bei 
Tieren  ich  mich  übrigens  im  Gegensatz  zu  anderen  Angaben  an  Mäuse-,  Meer- 
schweinchen- und  Kaninchenembryonen  überzeugt  habe  —  kommt  in  diesem  Stadiiun 
natürlich  noch  nicht  in  Betracht.  Dennoch  möchte  ich  seine  Bedeutung  speziell  für 
die  kleinen  Nabelschnurbrüche  nicht  unterschätzen.  Ueber  die  Morphologie  des 
definitiven  Leibesschlusses  sind  wir  im  Detail  nur  wenig  unterrichtet.  Es  ist  sehr 
wahrscheinlich,  daß  normalerweise  die  Wandung  des  physiologischen  Nabel- 
schnurbruches mit  zur  Bildung  der  Rumpfwand  gebraucht  wird;  es 
wäre  das  die  einfachste  Lösung  der  Frage  vom  „Zurücktreten"  der  Darmschlingen 
in  die  Leibeshöhle.  Eine  geringgradige  Wachstumshemmung  der  betreffenden  Myotome 
könnte  es  nun  verhindern,  daß  dieselben  in  diesen  morphologisch  gekennzeichneten 
Abschnitt  der  Cölomwand  hineinwachsen  und  die  Umwandlung  desselben  zur  Bauch- 
wand durchführen. 

Es  ist  wohl  klar,  daß  diese  Veränderung  der  Bauchplatten  von 
den  Eingeweiden  unabhängig  ist. 

Auch  bei  den  Eingeweiden  finden  wir  Wachstumshemmungen ; 
daneben  aber  auch  exzessives  Wachstum.  Nur  ein  Teil  läßt  sich  als 
sekundär,  als  Folgeerscheinung  anderer  vorausgehender  Veränderungen 
deuten. 

Das  Duodenum  kommt  z.  B.  dann  in  den  Bruchsack  zu  liegen, 
wenn  die  normale  Drehung  des  Magens  ausgeblieben  ist.  Dieselbe 
beginnt  erst  nach  der  4.  Woche,  ist  also  schon  zeitlich  sekundär.  Sie 
kann  eintreten,  obwohl  die  Leber  im  Bruchsack  liegt,  und  kann 
andererseits  trotz  normaler  Entwicklung  der  Leber  ausbleiben.  — 
Das  Pankreas  ist  mit  Duodenum  und  Magen  innig  verbunden  und  in 
seiner  Lagerung  von  diesen  abhängig. 

Der  Magen  prolabiert  nur,  wenn  das  hintere  Mesenterium  des- 
selben exzessiv  lang  geworden  ist;  ebenso  die  Milz.  Ob  der  Magen 
dabei  seine  Drehung  mitmacht  oder  nicht,  ist  irrelevant.  —  Cohn 
sah  Magen  und  Milz  prolabiert,  während  die  Leber  an  normaler  Stelle 
lag.  —  Die  Milz  liegt  im  Mesogastrium  post.,  ist  also  ebenfalls  vom 
Magen  abhängig.  ■ —  Die  daraus  zu  deduzierenden  Momente  sind  also: 
Ausbleiben  der  normalen  Drehung  und  exzessives  Wachstum  des 
Mesogastrium  post.  Auch  am  Magen  selbst  wurde  exzessives  Wachs- 
tum, abnorme  Größe  und  Verdickung  der  Wand  öfters  konstatiert. 

Am  Darm  ist  die  Ektopie  an  sich  natürlich  eine  vom  Bauch- 
deckendefekt direkt  abhängige  Erscheinung.    Der   nicht  so  selten 


1)  Cohn,  ref.  Centralbl.  f.  Gyn.,  1889,  p.  12L 
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beobachtete  Situs  inversus  part.  der  Darmschlingen  (Dünndarm  rechts, 
Dickdarm  links,  siehe  später)  ist  ebenfalls  als  Folge  mangelhafter 
Entwicklung  und  ausbleibender  Drehungen  des  Mesenteriums  zu 
deuten,  und  ist  als  solche  ein  zeitlich  später  anzusetzender,  also 
sekundärer  Prozeß.  Daneben  findet  sich  wieder  exzessives  Wachstum : 
Verlängerung  und  Verdickung  des  Mesenteriums  und,  als  be- 
sonders auffällige  Erscheinung,  partielle,  ziemlich  unvermittelt  be- 
ginnende und  ebenso  wieder  aufhörende  zylindrische  Erweiterung  des 
Darmrohrs,  selten  am  Duodenum  (Robertson),  häufiger  in  der  Nähe 
des  Coecum  (siehe  p.  51),  mit  gleichzeitiger  Wandhypertrophie.  Ge- 
rade diese  Erweiterung  und  Hypertrophie  ist  schon  morphologisch 
nicht  gut  auf  eine  Stauung  zurückzuführen;  vielmehr  handelt  es  sich 
um  aktiven  Wachstumsexzeß  bestimmter  Segmente  des  noch  geraden 
primitiven  Darmrohrs. 

Auf  dieses  Stadium  des  noch  geraden  Darnu'ohrs  oder  die  allererste  noch 
sagittal  stehende  Anlage  der  primitiven  Darmschleife  müssen  wir  zurückgehen,  wenn 
wir  an  metamere  Veränderungen  denken.  Nach  Kollmanns')  Abbüdvmgen  scheint 
es  hier  zeitüche  Variationen  zu  geben;  der  späteste  Zeitpunkt  ist  aber  wohl  bei 
5 — 7  mm  Nacken-Steißlänge,  also  etwa  Mitte  der  4.  Woche  zu  suchen.  Es  würde 
sich  das  mit  der  für  die  Entwicklungsstörung  der  Bauchdecken  nachgewieseneu 
teratogenetischen  Terminationsperiode  (Ajifang  der  3.  Woche)  recht  gut  verembareii 
lassen ;  nur  haben  wir  dort  Wachstumshemmung,  hier  exzessives  Wachstum.  Irgend- 
ein gegenseitiges  Abhängigkeitsverhältnis  läßt  sich  daraus  nicht  entnehmen. 

Als  metameren  Wachstumsexzeß  haben  wir  auch  die  gerade  bei  Nabelschnur- 
brüchen nicht  seltene  Persistenz  des  Ductus  omphalo-mesentericus  bereits  kennen 
gelernt  (p.  46). 

Die  Lage  der  Leber  vor  den  anderen  Eingeweiden  ist  aus  der 
Entwicklung  derselben  ohne  weiteres  verständlich. 

Die  embryonale  Leber  entwickelt  sich  in  der  Medianlinie,  im  Mesogastrium 
anter.,  symmetrisch  nach  beiden  Seiten,  und  reicht  vom  kaudalen  Herzende  bis  zum 
Dottergang.  So  finden  wir  sie  z.B.  im  Hisschen  Modell  eines  Embryos  von  18  bis 
21  Tagen  In  das  zellreiche  Gewebe  des  Mesogastrium,  den  Leberwulst,  senkt  sich 
ziuiächst  die  Leberrinne  ein,  aus  welcher  eine  kraniale  schlauchförmige  Ausstülpung, 
die  Leber,  und  eine  kaudale,  die  Gallenblase,  hervorgeht.  Bis  etwa  zur  Mitte  der 
Schwangerschaft  wächst  die  Leber  symmetrisch  nach  beiden  Seiten,  erst  von  da  ab 
wird  das  Wachstum  ein  ungleichmäßiges. 

Wachstum  und  Gestaltung  der  Leber  siad  von  den  Nachbarorganen  abhängig ; 
das  weiche  Gewebe  derselben  wird  sich  dort  am  besten  entwickeln,  wo  der  geringste 
Druck  herrscht;  so  werden  auch  die  abnormen  Lappenbildungen  rein  sekundär, 
durch  mechanische  örtliche  Verhältnisse  bedingt,  aufzufassen  sein. 

Bis  zu  einem  gewissen  Grade  haben  Avir  also  im  Vorliegen  der 
Leber  eine  sekundäre  Erscheinung  zu  sehen,  eine  Folge  der  Raum- 
und  Druckverhältnisse  in  der  Umgebung. 

Damit  sind  jedoch  zwei  Punkte  noch  nicht  geklärt:  die  abnormen 
Gefäßverhältnisse  und  die  Verwachsung  der  Leber  mit  dem  Bruchsack. 

L.  Neugebäuer  hat  die  Persistenz  der  rechten  UmbiUcalvene  und  des  Ductus 
venosus  Arantü  als  Sammelgefäß  für  die  abführenden  Lebervenen  dahin  ausgelegt, 
daß  die  Leber  nicht  erst  später  m  den  Bruchsack  vorgefallen  oder  herabgezogen 
worden  sem  kann,  sondern  an  Ort  und  Stelle  gebildet  worden  sein  muß.  Das  End- 
stück der  Vena  omphalomesent.  (V.  revehens  com.)  schmndet  in  der  Norm  erst 
relativ  spät;  wenn  es  bei  Dislokationen  der  Leber  dauernd  erhalten  bleibt,  so  ist 
dies  eine  Folge  der  größeren  Entfernung,  also  eine  sekundäre  Erscheinung.  —  Die 
beiden  Umbilicalvenen  übernehmen  mit  dem  Schwinden  der  Dottersackvenen  die 
Blutversorgung  der  Leber.    Die  linke  V.  u.  tritt  mit  dem  Ductus  venosus  Arantü 


1)  Kollmann,  Handatlas  der  Entwicklungsgeschichte  des  Menschen,  Jena  1907, 
II,  Fig.  381—385. 

2)  Bonnet,  Entwicklungsgeschichte,  1907,  p.  141,  Fig.  106. 
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in  Verbindung  xuid  entwickelt  sich  in  der  Folgezeit  besser,  wähi'end  die  rechte,  welche 
ungünstigere  Strömimgsverhältnisse  antrifft,  obhteriert.  Tritt  zwischen  rechte  V.  u. 
und  dem  abnorm  gelagerten  D.  Ar.  eine  Verbindung  ein,  dann  ^\^ld  die  hiike 
V.  u.  obliterieren.  Auffallenderweise  scheint  das  gerade  m  jenen  FäUen  vorzukommen, 
in  welchen  die  Leber  mit  dem  Bruchsack  verwachsen  ist  [Aschoff^)].  Auf  welche 
Ursachen  diese  Aendenmg  zurückzuführen  ist,  läßt  sich  noch  nicht  entscheiden ;  für 
die  Frage  der  Genese  des  Bauchbruches  kommt  das  übrigens  weiter  nicht  in  Betracht, 
weil  der  Prozeß  zeithch  später  abläuft  und  dadurch  schon  als  ein  sekundärer  zu  be- 
trachten ist. 

Bezüghch  anderer,  sehr  seltener  abnormer  Gefäßverläufe  (Fehlen  der  Hohlvene, 
abnormer  Verlauf  der  Nabelvene  außerhalb  der  Leber  infolge  Verbindung  mit  der 
V.  cardnialis)  verweise  ich  auf  den  Abschnitt:  Herz  und  Gefäßsystem. 

Das  Fehlen  der  emen  Nabelarterie")  ist  zweifellos  auf  sekundären  Schwund 
zurückzuführen,  darauf  weist  schon  das  Vorkommen  rudimentärer  Nabelarterien  hin. 
Bemerkenswert  erscheint  es,  daß  stets  diejenige  Arterie  fehlt,  die  den  längeren  Weg 
in  der  Bruchsackwand  zu  machen  hat.  Strömungshindernisse  mögen  mit  daran 
schidd  sem. 

Die  Verwachsung  der  Leber  mit  dem  Bruchsack  haben  wir  nach  Aschoff  als 
abnormes  Bestehenbleiben  embryonaler  Zustände  aufzufassen.  Die  Leber  entwickelt 
sich  im  Mesogastrium  ant.,  welches  sich  erst  später  vom  Zwerchfell  und  der  ventralen 
Bauchwand  abspaltet.  Diese  Verzögerung  m  der  Involution  des  Mesogastrium  ant. 
hängt  innig  zusammen  mit  dem  Wachstumsausfall  der  betreffenden  ventralen  Ab- 
schnitte der  Somatopleiu-a  und  ist  als  solche  gewissermaßen  Teilerscheinung  der 
maagelhaften  Entwicklung  der  Bauchdecken. 

Die  Niere  erreicht  erst  bei  Embryonen  von  12  mm  Länge  ihren 
definitiven  Platz  medial  ober  der  Keimdrüse ;  bei  den  hier  in  Betracht 
kommenden  frühen  Stadien  ist  nur  die  Ureterknospe  angelegt.  Der 
Ort  ihrer  Entwicklung  ist  durch  die  Uruierensegmente  des  31.  und 
32.  Urwirbels  gegeben.  Diese  Höhe  wird  auch  bei  den  Bauchbrüchen 
regelmäßig  erreicht.  Wenn  die  Niere  im  Bruchsack  liegt,  gewisser- 
maßen der  hinteren  Bruchsackwand  eingelagert,  so  müssen  wir  die 
Ursachen  in  einem  Stadium  suchen,  in  welchem  das  Urnierenblastem 
noch  lateral  von  der  Hautmuskelplatte  der  Urwirbel  liegt;  das  ist 
bei  ca.  4  mm  N.- St. -Länge.  Diese  Lagerung  bleibt  erhalten,  die 
Hautmuskelplatten  wachsen  über  die  Urnierenanlage  nicht  mehr  hinaus. 

Es  ist  wohl  leicht  verständhch,  daß  hier  dieselben  Ursachen  einwirken 
können  wie  bei  den  übrigen  Bauchbrüchen ;  nur  muß  die  Wirkung  intensiver  sein. 

Die  mitunter  vorkommende  Hypertrophie  der  Nebennieren  ist  zweifellos  ein 
viel  später  einsetzender  sekundärer  Prozeß.  Die  Nebenniere  entwickelt  sich  erst  bei 
17 — 19  mm  langen  Embryonen. 

Die  Entwicklung  der  Abdominalorgane  bietet  uns  demnach  keinen 
Anhaltspunkt  für  eine  primäre  Störung,  welche  in  so  frühe  Zeit  ver- 
legt werden  könnte,  daß  sie  die  Wachstumsstörung  der  Hautmuskel- 
platten der  Urwirbel  erklären  könnte. 

Es  erübrigt  noch  eine  kurze  Erörterung  der  Blase,  der  fötalen  Peritonitis,  des 
Zwerchfells  und  der  Thoraxorgane. 

Die  gelegenthch  beobachtete  Hypertrophie  der  Blase  hat  mit  den  ersten  Wachs- 
tumsstörungen nichts  zu  tun.  Wahrscheinhch  ist  sie  mit  der  Hypertrophie  der  Neben- 
nieren in  eine  Linie  zu  stehen. 

Die  Verwachsungen  der  Darmschhngen  untereinander  sind  seit  jeher  als  fötale 
Peritonitis  ausgelegt  worden.  Eischpler  hat  in  einem  solchen  Fall  den  Nachweis 
erbracht,  daß  Epidermiszellen  und  Lanugohaare  in  den  Maschen  des  neugebildeten 
Gewebes  liegen,  daß  es  sich  also  um  eine  Fremdkörperperitonitis  (nach  Ruptur  des 
Bruchsackes)  handle.    In  anderen  Fällen  mag  vielleicht  kongenitale  Lues  vorUegen. 

Im  Zwerchfell  kommen  seithche  Defekte  vor,  welche  wohl  auf  mangelhafte 
Verschmelzung  der  einzelnen  Teile  des  primären  Septum  transversum  und  der  Gefäß- 


1)  Aschoff,  1.  c.  p.  533. 

2)  Es  handelt  sich  hier  immer  um  das  Fehlen  einer  A.  umbil.,  und  nicht,  \rie 
bei  Sirenen,  um  Persistenz  der  Dottervene. 
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stamme  zurückzuführen  sind  (siehe  später).  Durch  seitliche  Defekte  tritt,  da  ehi 
entsprechender  Druck  im  Bauchraura  fehlt,  die  Lunge  teilweise  in  den  Peritoneal- 
raum.  Durch  mediane  Defekte  kann  das  Herz  herabtreten.  Die  Deiituug  dieser 
medianen  Defekte  ist  mm  in  verschiedener  Weise  mögUch.  Aschüff  weist  darauf  hin, 
daß  der  Proc.  xiphoides  sehr  häufig  fehlt,  und  möghcherweise  mir  ein  abnorm  großes 
LAEREYsehes  Dreieck  vorliegt.  Dasselbe  entsteht  später,  mit  dem  Eintreten  der 
beiden  Halsmyotome  (N.  phrenicus),  welche  die  ZwerchfeUsmuskulatur  liefern,  würde 
sich  also  durch  mangelhafte  Ausbildung  der  Myotome  erklären.  Doch  gibt  es  auch 
Fälle,  in  welchen  das  ganze  Zwerchfell  etwas  tiefer  steht;  hier  müßte  eine  abnorm 
tiefe  Anlage  des  Z\\  ciclitclls  angenommen  M-erden  (vielleicht  abnormes  Längen- 
wachstum der  Präkardialplatte.) 

Die  Herzdivertikel,  die  durch  das  Zwerchfell  dringen,  sind  an  der  Spitze  nüt 
dem  Bruchsack  verlötet.  Mit  Aschoff  nehmen  wh-  an,  daß  eme  unvollkommene 
Eeduktion  des  Mesocardium  anter.  vorHegt;  eme  Parallele  zu  der  Verwachsung  der 
Leber  mit  dem  Bruchsack. 

Wir  haben  also  an  den  Eingeweiden  keinen  Befund  zu  ver- 
zeichnen, welcher  zeitlich  ebenso  früh  angesetzt  werden  müßte,  wie 
die  Störung  des  Wachstums  der  Bauchdecken ,  und  müssen  diese 
Veränderungen  als  sekundäre  bezeichnen  (siehe  Blasendarmspalte). 

Viel  erörtert  sind  die  Beziehungen  des  Skeletts,  vor  allem  der 
Wirbelsäulenverkrümmung  zu  den  Bauchspalten. 

Das  Fehlen  bezw.  die  rudimentäre  Ausbildung  einer  Extremität  samt  Schlüter- 
oder Beckengürtel,  oder  die  rudimentäre  Aiisbildimg  beider  unteren  Extremitäten 
(Fall  Myschkin)  findet  wohl  eine  erschöpfende  Erklärung  im  Eahmen  der  obigen 
Ausführungen,  auf  Grund  euier  Störung  cfer  Urwirbel. 

Die  Anlage  der  Extremitäten  tritt  als  spindelförmige  Verdickimg  der  Wolff- 
sehen  Extremiiätenleiste  auf  und  erstreckt  sich  über  4 — 5  Ursegmente.  Bei  4,2  mm 
langen  Embryonen  (21  Tage)  ist  sie  bereits  deutlich  erkennbar.  Die  Anlage  des 
Beckengürtels  wird  erst  am  Ende  des  1.  Monats  sichtbar.  —  Eine  auf  die  be- 
treflenden  Lirsegmente  sich  erstreckende  Störung  kann  zur  Folge  haben,  daß  Myotom 
imd  Skierotom  nicht  oder  nur  sehr  unvollkommen  in  die  Extremitätenknospe  ge- 
langen. Ebenso  kann  die  ganze  Ausbildung  des  Becken-  und  Schultergürtels  infolge- 
dessen ausfallen. 

Auf  die  ■'  Häufigkeit  der  Wirbelsäulenverkrümmung  bei  asym- 
metrischen Bauchspalten  habe  ich  bereits  hingewiesen.  Seit  Cruveil- 
HiER  ^)  ist  die  Auffassung,  daß  dieselbe  die  primäre  Veränderung 
darstelle,  immer  wieder  verteidigt  worden,  während  andere  (Förster, 
Ahlfeld)  sie  als  Begleit-  oder  Folgeerscheinung  hinstellten. 

Daß  in  dieser  frühen  embryonalen  Zeitperiode  nicht  die  Wnbelsäule,  sondern 
die  Körperachse  gemeint  ist,  bedarf  wohl  kaum  der  Erwähnung. 

Die  Morphologie  der  Wirbelsäulenverkrümmung,  sei  sie  nun  mehr  skohotisch 
oder  mehr  lordotisch,  gibt  uns  an  sich  kernen  Anhaltspunkt.  Auch  Defekte  der 
Wirbel,  Wirbelschaltstücke  entstehen  in  einer  späteren  embryonalen  Periode. 

Es  ist  zuzugeben,  daß  ein  kausaler  Zusammenhang  denkbar  ist, 
aber  damit  ist  er  noch  nicht  bewiesen.  Und  andererseits  muß  die 
Frage,  ob  die  Krümmung  der  Körperachse  nicht  auch  einfach  als 
Begleiterscheinung  der  anderen  Störungen  aufgefaßt  werden  kann, 
unbedingt  bejaht  werden.  Die  Wirbel  und  die  bedeckenden  Muskeln 
entstehen  aus  dem  Myotom  der  Urwirbel.  Eine  Störung  im  Wachs- 
tum derselben  kann  in  verschiedener  Weise  die  Richtung  der  Körper- 
achse beeinflussen.  Bleibt  auf  einer  Seite  des  Körpers  Längen-  und 
Breitenwachstum  der  Urwirbel  aus.  ohne  gleichzeitige  Wachstums- 
störung der  anderen  Seite,  so  wird  hier  die  Bauchspalte  sitzen  und 
gleichzeitig  die  Körperachse  nach  der  Seite  konkav  ausgebogen  er- 
scheinen. Häufiger  scheint  jedoch  bei  vermindertem  Breitenwachstum 


1)  Ceuveilhiek,  Traite  d'anatomie  path.  du  corps  humain,  Paris  1849. 
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(Defekt  der  Bauchdecken)  vermehrtes  Längenwachstum  einzutreten, 
oder  die  andere  Seite  im  Längenwachstum  zurückbleiben ;  daher  die 
Konvexität  der  Körperachse  nach  der  Seite  des  Defektes  sieht. 

Wiederholt  wurde  darauf  hingewiesen,  daß  Verkrümniimgeu,  besonders  hoch- 
gradige Lordosen  ohne  Bauchspalte  vorkommen  (bei  Rachischisis).  Das  ist  richtig; 
aber  dieselben  sitzen  stets  in  der  Hals-  und  obersten  Brustwirbelsäule,  also  in  ganz 
anderen  Segmenten,  und  haben  somit  keinen  Emfluß  auf  die  Bauchdecken. 

Das  Fehlen  einer  Wirbelsäulenverkrümmung  bei  symmetrisch  gelegenen  Bauch- 
spalten  erklärt  sich  nach  dem  Dargelegten  wohl  von  selbst. 

Die  formale  Genese  der  Bauchspalten  (aller  Kategorien) 
läßt  sich  nach  dem  Vorhergehenden  dahin  zusammenfassen,  daß  eine 
Wachstumsstörung  der  Urwirbel,  spätestens  Mitte  der 
dritten  embryonalen  Lebens woc he  den  Prozeß  einleitet.  Alle 
anderen  Veränderungen  sind  entweder  direkt  davon  abhängig  oder 
können  als  Zufallsbefunde  nur  auf  anderweitige  Ursachen  zurück- 
geführt werden.  Von  der  Zahl  der  betroffenen  Urwirbelsegmente  und 
von  der  Intensität  der  Störung,  endlich  von  dem  Umstand,  ob  eine 
oder  beide  Seiten  betroffen  sind,  wird  die  Lage  und  Ausdehnung  des 
Defektes  abhängen. 

Die  Wachstumsstörung  ist  in  der  Hauptsache  eine  Hemmung, 
eine  Verzögerung  des  Breitenwachstums  der  Urwirbel,  vielfach  auch 
verbunden  mit  vermehrtem  Längenwachstum.  In  zweiter  Linie  haben 
wir  es  aber  auch  mit  einer  Aenderung  der  Wachstums- 
richtung zu  tun.  Während  die  Splanchnopleura  gewöhnlich  regel- 
recht zur  Vereinigung  kommt,  wachsen  die  beiden  Blätter  der  Somato- 
pleura  bezw.  die  in  dieselbe  eindringenden  Teile  der  Urwirbel  diver- 
gierend. 

Den  höchsten  Grad  dieses  divergierenden  Wachstums  der  Bauch- 
platten stellt  das  sogenannte  Schizosoma  reflexum  dar. 

Diese  seltene,  nur  beim  Eind  vorkommende  Mißbildung  war  Guelt')  bereits 
in  13  Exemplaren  bekannt.  Seitdem  sind  von  Vrolik^),  Lucae^),  Hälperin*), 
Bruin  Zajstder  u.  a.  weitere  Fälle  beschrieben  worden.  Ich  folge  der  Schilderung 
von  LuCAE,  dessen  Abbildungen  ich  reproduziere. 

Die  Mißbildung  präsentiert  sich  als  allseitig  geschlossener  Sack,  der  außen  von 
glatter  Serosa  überzogen  ist  vmd  die  sämtUchen  freihegenden  Organe  der  Brust-  und 
Bauchhöhle  erkennen  läßt.  Kopf  und  Hals,  Becken  imd  Schwanz  sowie  die  Ex- 
tremitäten hegen,  relativ  wohlgebildet,  innerhalb  dieses  Sackes,  der  innen  vom  Fell 
überzogen  ist.  Brust-  und  Bauchwand  sind  also  gewissermaßen,  statt  vorn  zur  Ver- 
einigung zu  kommen,  über  dem  Rücken  der  Frucht  verwachsen,  der  Leib  vollkommen 
umgestülpt.  Aber  auch  in  der  Längsachse  ist  die  Frucht  derart  gebogen  (bis  zu 
scharfer  Abknickung  roit  Defekt  einzelner  Wirbel),  daß  Kopf  und  Becken  sich 
berühi-en.  Die  Ausbildung  von  Kopf  und  Hals  ist  nicht  gestört,  ebensowenig  die 
des  Beckens,  dessen  Symphyse  geschlossen  ist.  Zugleich  besteht  hochgradige  Skoüose. 

Die  Wirbelkörper  sehen  nach  außen,  die  Rippen  sind  in  entgegengesetzter 
Richtung  gebogen;  die  Bauchmuskeüi  alle  ausgebildet,  aber  abnorm  sitiüert. 

Schon  LucAE  hat  den  von  Förster  behaupteten  Einfluß  vegetativer  Organe 
geleugnet  und  die  Deformität  des  Skeletts  als  das  Primäre  angesehen.    Als  Ursache 


1)  GuRLT,  Lehrbuch  der  path.  Anat.  der  Haussäugetiere,  Bd.  II,  p.  137.  — 
Auch:  Ueber  tierische  Mißgeburten,  Berlin  1877,  p.  25. 

2)  Vrolik  1.  c.  Taf.  XXV. 

3)  LucAE,  Abhandl.  der  Senckenbergischen  naturforschenden  Gesellschaft, 
Bd.  IV,  1862—1863,  p.  145. 

4)  Halperin,  Ueber  die  abnorme  Kjümmimg  der  Wirbelsäule  bei  kongenitaler 
Spaltbildung  der  Leibeswand.    Inaug.-Diss.  Bern,  1889. 

5)  Bruin,  Berliner  tierärztl.  Wochenschr.,  1905,  p.  25. 

6)  Siehe  Teü  I,  p.  174. 
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denkt  er  sich,  daß  das  Amnion  sich  nach  Ausbildung  der  Kopf-  und  i-^chwanzkappe 
frühzeitig  über  dem  Rücken  des  Embryo  schließt. 

Halperin,  die  auch  zwei  Bauchspalten  (Ziege,  Kalb)  beschreibt,  hält  die 
Wirbelsäulenknickung  für  das  Primäre.  Sie  nimmt  in  ihren  Ausführungen  Bezug 
auf  die  Hisschen  Embryonen  mit  abnormer  Ki-üramung  der  Körperachse. 


Fig.  29.  Schizosoma  refiexum  nach  LrcAE.  Totalansicht.  In  der  Lücke  ^yird 
das  umgestülpte  Fell,  die  Schnauze  inid  eine  Klaue  sichtbar. 


D 


Fig.  30.  Schizosoma  reflexiim.  Andere  Seite  mit  den  an  der  Außenfläche 
liegenden  Organen. 

Für  die  Erklärung  des  Schizosoma  refiexum  kann  ich  mich  dieser  Auffassung 
nicht  anschheßen ;  meiner  Meinung  nach  müssen  wir  auf  ein  noch  früheres  Stadium 
zurückgehen;  anch  handelt  es  sich  nicht  um  Wachstumsdefekte,  sondern  um  ganz 
verkehrte  Wachstumsrichtung  der  Bauchplatten,  während  die  Abschnitte  der  Wirbel- 
säule und  die  Splanchnopleura  (Darmrohr)  ungestört  zur  Vereinigung  kommen. 
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Bisher  war,  wie  gesagt,  diese  Mißbildung  nur  bei  Tieren,  speziell  beim  Kalb, 
gesehen  worden;  neuerdings  hat  jedoch  Knoop ^)  eine  sehr  junge  menschhche  Miß- 
bildung beschrieben  und  ähnUche  Fälle  aus  der  Literatur  angeführt,  welche  wohl 
als  sehr  frühe  Stadien  von  Schizosoma  reflexum  bezeichnet  werden  müssen.  Knoops 


'  Fig.  31.  Schizosoma  reflexiim.  Die  nach  Entfernung  der  visceralen  Organe 
präparierten  ■  Rippen. 


ch, 

Fig.  32.  Sehr  junger  Embryo  nach  Knoop,  mit  Kopf,  Hals  und  Rücken  am 
Chorion  adhärent.    k  Kopf,  h  Kerz,  d  Dottersack,  ch  Chorion. 

1)  Knoop,  Hegars  Beiträge,  Bd.  VII,  1903,  p.  284. 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III.  5 
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2  mm  langer  Embryo  hatte  eine  relativ  große  Dotterblase,  keinen  Bauchstiel,  sondern 
war  längs  des  Rückens  mit  dem  Chorion  verwachsen;  er  ist  also  in  emem  Stadium, 
welches  noch  kaum  demjenigen  der  Hisschen  Embryonen  entspricht,  bereits  voU- 
koromen  ausgebildet'). 

Die  schematische  Querschnittsfigur  gibt  ein  anschauliches  Bild  von  den  Ver- 
hältnissen in  den  Aiifangsstadien  der  Entwicklung  und  zeigt  deuthch  die  abweichende 
Wachstumsrichtung  der  Somatopleura,  bezw.  der  Hautmuskelplatte  der  Urwirbel. 


Fig.  33  a.  Fig.  33  b. 


Fig.  33  a  und  b.  Schematische  Darstellung  der  Keimblätter  im  normalen 
Zustand  (a)  und  beim  Schizosoma  reflexum  (b).  A  Amnion,  JSC  Cölomhöhle, 
D  Dottersack. 

Die 

Harnblasenspalte,  [Fissura  Tesicae  urinariae  J.  F.  Meckel 

die  häufigste  Mißbildung  der  Blase,  die  schon  Geoffroy  St.  Hilaire 
bei  Männern  häufiger  fand,  ist  grob  gekennzeichnet  durch  eine  zwischen 
Nabel  und  Schamgegend  befindliche,  rote,  samtartige,  bei  Berührung 
leicht  blutende  Fläche,  die  häufig  durch  den  Druck  der  Unterleibs- 
prgane  geschwulstartig  gewölbt  erscheint^).  Meist  ist  sie  mit  Epispadie 
kombiniert.  Bei  genauerer  Besichtigung  sind  in  der  wulstigen  Schleim- 
haut die  gewöhnlich  symmetrisch  gelegenen  Ureterenmündungen  zu 
sehen,  aus  welchen  beständig  tropfenweise  der  Harn  vorquillt.  Die 
Oberfläche  ist  ständig  feucht. 

Die  Ränder  der  Schleimhautfläche  gehen  mittelst  eines  narben- 
ähnlichen Streifens  von  wechselnder  Breite  in  die  normale  Haut  über. 
Die  Abgrenzung  ist  ziemlich  scharf. 

Nach  oben  reicht  die  Schleimhautfläche  meist  bis  zum  Nabel, 
oder  mit  anderen  Worten,  der  Nabel  inseriert  am  oberen  Rande  der- 
selben. Die  absolute  Größe  der  Fläche  ist  meist  nicht  sehr  bedeutend, 
häufig  in  querer  Ausdehnung  größer  als  in  der  Länge.  Dadurch 
kommt  die  Insertion  des  Nabels  sehr  tief  zu  liegen,  die  untere  Körper- 
hälfte erscheint  im  ganzen  im  Wachstum  zurückgeblieben.  In  einigen 
Fällen  fand  sich  jedoch  zwischen  Blase  und  Nabel  noch  ein  Streifen 


1)  Ich  muß  allerdings  Kjsfoops  Befunde  etwas  umdeuten;  was  er  als  Amnion- 
höhle  bezeichnet,  muß  Cölom  seiu,  das  „schlecht  erhaltene"  Amnionepithel  =  Cölom- 
epithel. 

2)  Synonyme :  Ectopia  vesicae,  Exstrophie,  Inversio,  Prolapsus  ves.,  Extroversio. 

3)  Bei  der  Geburt  ist  sie  oft  noch  konkav  vertieft. 
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normaler  Haut  [Nebel  Brieg  2),  Schmitt  Brandl  *) ;  vgl.  auch 
Blasendarmspalte].  Wie  sich  in  diesen  Fällen  der  Urachus  verhält, 
ist  nicht  bekannt.  In  den  typischen  Fällen  muß  er  wohl  ganz  fehlen. 
—  Dagegen  sind  Nabel  und  Bauchdecken,  inklusive  Symphyse  voll- 
kommen wohlgebildet  bei  jenen  Fällen  von  Fissur a  vesicae  in- 
ferior, welche  den  Uebergang  zur  Epispadie  bilden,  und  sich  von 
dieser  nur  durch  die  größere  Weite  der  Oeffnung  (1 — 2  cm)  und  die 
ausgeprägtere  Verkümmerung  der  äußeren  Geschlechtsteile  unter- 
scheiden. 


Blase 


Fig.  34.  Fissura  vesicae  mit  Epispadie  (nach  Hofmeier,  Lehrbuch  der  Frauen- 
krankheiten, 1908).    cl  KUtorishälfte,  u  Urethra,  ur  Ureter. 

Bei  der  vollkommenen  Blasenspalte  ist  auch  die  Symphyse  stets  klaffend ;  bei 
der  partiellen  kann  sie  regulär  geschlossen  sein. 

So  konstant  die  obere  Grenze  der  Blasenspalte  durch  den  Nabel 
gegeben  ist,  so  variabel  ist  die  untere  Grenze  gegen  das  Genitale. 
In  den  typischen  Fällen,  bei  Erwachsenen,  findet  man  allerdings  meist 

1)  Nebel  zitiert  nach  Meckel,  Handbuch  der  path.  Anatomie,  Bd.  I,  1812, 
p.  717. 

2)  Brieg,  Berliner  med.  Zeitung,  1842,  p.  156. 

3)  Schmitt,  Ueber  die  Harnblasenspalte.    Inaug.-Diss.  Würzburg,  1836. 

4)  Brandl,  Beiträge  zur  Kenntnis  der  Ectopia  vesicae.  Inaug.-Diss.  München, 

1899. 
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eine  Kombination  mit  Epispadie.  Das  Blasenfeld  verjüngt  sich  nach 
unten  zu  einer  Rinne,  der  offenen  Harnröhre,  die  beim  Manne  am 
Dorsum  penis  liegt  und  in  ihrem  Verlauf  deutlich  das  Caput  galli- 
naginis  und  die  Mündungen  der  Ductus  ejaculatorii  erkennen  läßt. 
Darunter  kann  das  Skrotum  normal  sein,  und  beide  Testikel  ent- 
halten; gewöhnlich  ist  es  auffallend  verbreitert.  Kombination  mit 
Skrotalhernien,  mit  Kryptorchismus  kommt  in  der  verschiedensten 
Weise  vor.  —  Auch  beim  weiblichen  Geschlecht  findet  man  oft  das 
typische  Bild  der  Epispadie  bei  gleichzeitig  vollkommen  normaler 
Ausbildung  der  übrigen  Teile  des  Vestibulum,  der  Scheide;  ist  doch 
schon  wiederholt  Schwangerschaft  und  Geburt  bei  Blasenspalte 
beobachtet  worden.  —  In  anderen  Fällen  sind  jedoch  weitergehende 
Abweichungen  zu  konstatieren.  Ich  erwähne  beim  Manne:  hochgradige 
Verkümmerung,  eventuell  Spaltung  des  ganzen  Penis ;  Einbeziehung  der 
Mündungen  der  Ductus  ejaculatorii  in  das  Blasenfeld;  beim  Weibe, 
dessen  Sinus  urogenitalis  komplizierter  gebaut  ist,  können  auch  die 
Variationen  mannigfacher  sein.  Die  Clitoris  fehlt  mitunter  ganz, 
auch  eine  Harnröhrenrinne  kann  vollkommen  fehlen ;  die  Scheide 
mündet  mit  enger  Oeffnung  am  unteren  Rand  des  Blasenfeldes  oder 
erscheint  ganz  in  dasselbe  einbezogen ;  in  anderen  Fällen  ist  sie  auch 
atretisch  oder  fehlt  überhaupt;  endlich  kommt  es  vor,  daß  jeder  der 
getrennt  gebliebenen  MüLLERschen  Gänge  für  sich,  und  zwar  in  der 
Nähe  des  Ureters,  in  das  Blasenfeld  ausmündet  (siehe  auch  Blasen- 
darmspalte). 

Und  umgekehrt  kann  das  äußere  Genitale  ganz  normal  kon- 
figuriert, aber  rudimentär  ausgebildet,  die  Schamfuge  geschlossen 
sein;  erst  oberhalb  derselben  öffnet  sich  die  Blase  (Fissura  vesicae 
superior),  von  der  Vulva  durch  einen  schmalen,  flachen,  nicht  mit 
Haaren  bewachsenen  Möns  veneris  getrennt  [Förster,  Taf.  XXII, 
Fig.  4;  Braun  i)J.  Die  Harnröhre  kann  dabei  vorhanden  sein^); 
trotzdem  fließt  aller  Harn  oben  ab,  weil  die  Ureteren  noch  in  dem 
frei  liegenden  Blasenfelde  münden. 

Auch  dieser  Punkt  deutet  auf  eigenartige  Störungen  in  den  Wachstumsver- 
hältnissen. Bei  Brauns  Fall  erstreckt  sich  die  Blase  noch  7  cm  weit  hinter  die 
Bauchdecken  hinab;  so  lang  ist  also  das  Trigonum  Lieutaudii  geworden. 

Die  Ureteren  münden,  wie  erwähnt,  gewöhnUch  symmetrisch,  doch  bemerkt 
schon  Meckel  daß  ihre  Mündungsstellen  gewöhnhch  weiter  voneinander  entfernt 
sind  als  unter  normalen  Verhältnissen  (bis  2  Zoll),  und  nahe  dem  Schleimhautrande 
liegen.  Doch  sind  auch  Fälle  notiert,  in  welchen  der  eine  Ureter  fast  in  der  Mitte 
des  Blasenfeldes  mündete,  oder  beide  nahe  beisammen.  Diese  Varianten  deuten 
ebenso  auf  ein  in  den  einzelnen  Fällen  sehr  ungleiches  Wachstum  im  Gebiet  des 
Trigonum  wie  die  verschiedene  Entfernung  der  Ureteren  vom  unteren  Eande  des 
Blasenfeldes. 

Weitere  Variationen  smd  auch  dadurch  gegeben,  daß  die  Samenbläschen  ver- 
kümmert sein  oder  fehlen,  sogar  die  Vasa  defer.  atretisch  sein  können;  auch  die 
Ausbildung  der  Prostata  schwankt  von  nahezu  normaler  Konfiguration  bis  zu  voll- 
kommenem Fehlen. 

Von  Bedeutung  erscheint  endlich  auch  noch  der  Umstand,  daß  auch  die  Harn- 
leiter in  ihrem  weiteren  Verlauf  ganz  auffällige  Beteiligung  zeigen;  sie  sind  nämhch 
vielfach  verlängert,  geschlängelt  [Meckel  1.  c,  Hintner^)],  sogar  zu  großen  Säcken 


1)  Zitiert  nach  Sonnenbtjrg  üi  Handbuch  der  prakt.  Chirurgie,  2.  Aufl. 
Bd.  m,  1903,  p.  721. 

2)  Im  Falle  Brauns  hat  der  Sphinkter  nach  der  Operation  bei  der  15-jährigen 
Patientin  gut  funktioniert. 

3)  1.  c.  p.  719. 

4)  Hintner,  Münchener  med.  Wochenschr.,  1902,  p.  643. 
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umgewandelt  (Petit,  Ilajani,  Cooper).  Diese  Erweiterang  wurde  stets  als  Resultat 
einer  Stauung  durch  Stenose  der  Mündungsstelle  aufgefaßt,  und  war  u.  a.  für 
Dtjncan  mit  ein  wichtiges  Beweismaterial  dafür,  daß  die  Fissura  vesicae  durch 
Berstung  der  überfüllten  Blase  entsteht.  Am  richtigsten  werden  wir  sie  wohl  im 
Sinne  unserer  p.  51  und  60  gegebenen  Ausführungen  als  exzessives  Wachstum 
bezeichnen. 

Die  Musculi  recti  abdominis  siud  stets  vorhanden ;  sie  inserieren 
in  typischer  Weise  an  den  Enden  der  auseinander  gewichenen  Scham- 
beine und  erscheinen  daher  auch  getrennt  durch  eine  breite  Diastase, 
innerhalb  welcher  das  Blasenfeld  vorgewölbt  wird. 

Als  niederster  Grad  von  Blasenspalte,  speziell  der  Fissura  vesicae 
superior,  ist  die  Urachusfistel,  das  Offenbleiben  des 
Urach  US  aufzufassen. 

Unter  normalen  Verhältnissen  soll  der  Urachus  zum  Ligamentum  vesico- 
umbihcale  medium  obUterieren.  Doch  hat  schon  Luschka')  gezeigt,  daß  er  sehr 
häufig  wenigstens  teilweise  seinen  Charakter  als  Hohlorgan  beibehält.  Eine  röhren- 
förmige Verlängerung  der  Blase  erstreckt  sich  mehr-  weniger  weit  gegen  den  Nabel 
hm.  Neuere  Untersuchungen  von  Suchanek,  Wutz  '■')  zeigen  ihn  bei  Erwachsenen 
sogar  in  69  Proz.  der  FäUe  teilweise  offen;  das  vesrkale  Ende  ist  in  der  Kegel  für 
eine  Borstensonde  durchgängig.  Im  Verlauf  können  Windimgen,  knotige  Aus- 
buchtungen, partielle  Verwachsungen  entstehen,  in  weiterer  Folge  cystische  Aus- 
dehnungen [RosEß^),  Gurlt*)  bei  Tieren,  Doran^),  v.  Recklinghausen ^, 
Robinson  ') ,  Marshall  bei  der  Operation  angeschnitten ;  ich  fand  einmal  eine 
haselnußgroße  Cyste  gelegentlich  einer  Laparotomie,  im  Verlauf  des  Lig.  ves.-umb. 
med.  gelegen,  handbreit  imterhalb  des  Nabels,  u.  s.  w.].  —  Reicht  dieser  offene 
Urachus  bis  in  den  nicht  persistierenden  Teil  der  Nabelschnur  hinein,  so  muß  mit 
dem  Abfall  des  Nabelschnurrestes  eine  Blasen-Nabelfistel  entstehen  [Gurlt 
1.  c,  Stlerlin  Bramann  Marta  :  bei  7-monatl.  Frucht  mit  enorm  aus- 
gedehnter Blase  durch  den  2  cm  weiten  Nabehing  ein  Fortsatz  der  Blase  in  die 
Nabelschnur;  Reorda  Smit")  Preston''^),  Hess^'*)  beim  Fohlen;  R.  Meyer"), 
gleichzeitig  enorm  große  Blase  bei  offener  Harnröhre.  Zugleich  demon- 
strierte M.  einen  ParaUelfall  von  übermäßig  weiten  Darmschhngen ;  Kubinyi'*): 
die  Fistel  hatte  sich  im  2.  Lebensjahr  spontan  geschlossen  und  war  erst  bei  der 
1.  Schwangerschaft  wieder  aufgebrochen,  wurde  in  der  2.  Schwangerschaft  operiert; 
Lexer^"),  Habs"),  Brandt^''),  Ahlfeld i^*),  Baubmani^ -"),  Jahn'^')  u.  s.  w.] 

Als  Ursache  für  dieses  OflPenbleiben  suchte  man  einen  widernatürlichen  Ver- 
schluß der  Urethra.  Derselbe  hat  jedoch  de  facto  fast  immer  gefehlt.  Wir  brauchen 
diese  Annahme  auch  nicht,  wenn  wir  in  Betracht  ziehen,  daß  ein  präumbihcales 
Offenbleiben  des  Urachus  gar  nicht  so  selten  ist;  wir  müssen  vielmehr  beide  Vor- 
kommnisse auf  dieselbe  Ursache  zurückzuführen  suchen. 


1)  Luschka,  Virchows  Archiv  f.  path.  Anat.,  Bd.  XXIII. 

2)  Wutz,  Virchows  Archiv  f.  path.  Anat.,  Bd.  XCII,  1883,  p.  387. 

3)  Roser,  Archiv  für  kün.  Chirurgie,  Bd.  XX,  p.  472. 

4)  Gurlt,  Path.  Anat.  der  Haussäugetiere,  p.  211,  213. 

5)  DoRAN,  ref.  Centralbl.  f.  Gyn.,  1898,  p.  1244. 

6)  V.  Recklinghausen,  Münch,  med.  Wochenschr.,  1902,  p.  1551. 

7)  Robinson,  ref.  Centralbl.  f.  Gyn.,  1893,  p.  479. 

8)  Stlerlin,  Deutsche  med.  Wochenschr.,  1897,  No.  12. 

9)  Brajiann,  Archiv  für  klin.  Chirurgie,  Bd.  XXXVI,  1888,  p.  996. 

10)  Marta,  Rivista  veneta  di  sc.  mediche,  1892,  June. 

11)  R.  Smit,  ref.  Centralbl.  f.  Gyn.,  1904,  p.  1224. 

12)  Preston,  New-York  med.  Joum.,  Vol.  LIV,  p.  315. 

13)  Hess,  Schweizer  Archiv  f.  Tierheilkimde,  Bd.  XXXII,  Heft  4  u.  5. 

14)  R.  Meyer,  Zeitschr.  f.  Geb.  u.  Gyn.,  Bd.  XXXVIII,  1898,  p.  142. 

15)  KuBiNYi,  Centralbl.  f.  Gyn.,  1907,  p.  1146. 

16)  Lexer,  Archiv  f.  kün.  Chirurgie,  Bd.  LVIl,  1898. 

17)  Habs,  Münch,  med.  Wochenschr.,  1898,  p.  346. 

18)  Brandt,  Deutsche  Zeitschr.  f.  Chirurgie,  Bd.  LXXXVII,  1907,  Heft  4—6. 
19^  Ahlfeld,  Archiv  f.  Gynäkologie,  Bd.  IV,  p.  161. 

20)  Baurmann,  Fall  von  kongen.  Vesico-Umbilicalfistel.  Inaug.-Diss.  Marburg, 

21)  Jahn,  Ueber  Urachusfistebi.   Inaug.-Diss.  Breslau,  1900. 
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In  manchen  Fällen  war  die  Oeffniing  des  Urachus  so  groß,  daß  die  Blasen- 
wand durch  dieselbe  prolabierte  [Feoriep  ')  u.  a.].  Diese  Fälle  smd  jedoch  wohl 
besser  als  Fissura  vesicae  ur.  superior  zu  bezeichnen  und  genetisch  vom  offenen 
Urachus  abzutrennen. 

Seltener  scheint  es  vorzukommen,  daß  nm  der  vesLkale  Abschnitt  des  Urachus 
taschenförmig  erweitert  und  nach  oben  hm  geschlossen  ist.  Ich  finde  nur  bei 
Meckel  (Bd.  I,  p.  653)  solche  Fälle  zitiert. 

Die  anatomische  Grundlage  dieser  abnormen  Persistenz  des  Urachus  ist  nicht 
nur  eine  mangelhafte  Zurückbüdung  desselben,  sondern  gleichzeitig  abnorm  starkes 
Wachstum  aller  seiner  WandbestandteUe ;  es  handelt  sich  also  um  eme  typische 
Exzeßbildung.  Ebenso  smd  die  Cysten  des  Urachus  als  lokale  Exzeßbildung 
aufzufassen,  als  übermäßige  Entwicklimg  der  Wand  desselben  an  umschriebenen 
Stellen  (segmental?)  seines  Verlaufes.  Als  solche  haben  sie  mit  der  Fissura  vesicae 
genetisch  gar  nichts  gemein. 

Für  die  formale  Genese  haben  wir  dieselben  Gesichtspunkte  in 
Betracht  zu  ziehen,  welche  oben  bei  der  Besprechung  der  Anomalien 
des  Dotterganges  erTvogen  wurden:  primäre  Wucherung  des  Meso- 
derms  einerseits,  und  den  Grenzkampf  zwischen  dem  vergänglichen 
Epithel  des  Allantoisrohres  und  dem  schon  lange  vor  Teilung  der 
Kloake  durch  das  Septum  uro-genitale  sich  zum  Harnblasen  epithel 
ausdifFerenzierenden  Entoderm  des  ventralen  Kloakenabschnittes 
andererseits.  Gerade  beim  Urachus  erscheint  die  letztere  Annahme 
fast  wahrscheinlicher,  daß  die  abnorme  Differenzierung  des  Entoderms 
der  primäre  Faktor  ist. 

Die  khnische  Diagnose  der  Urachusfistel  ist  nicht  schwer.  Durch  gleichzeitige 
Sondierung  von  oben  und  von  der  Harnröhre  aus,  bei  Erwachsenen  eventuell  durch 
Cystoskopie  wird  sich  die  Kommunikation  mit  der  Blase  immer  nachweisen  lassen, 
abgesehen  davon,  daß  der  Abfluß  des  Harns  schon  darauf  hinweist. 


Besonderes  morphologisches  Interesse  beanspruchen  noch  jene 
Fälle,  in  welchen  zwar  Epispadie  und  Spaltbecken  besteht,  aber  die 
Blase  nicht  gespalten  ist,  sondern  als  geschlossener  Sack  zwischen 
und  über  den  Symphysenenden  und  den  beiden  Musculi  recti  sich 
vorwölbt.  Typische  Fälle  dieser  Art  haben  Vrolik^)  (als  Ectopia 
vesicae  urinariae  bezeichnet),  Stoll Lichtheim Möller 
Küster^)  (als  intrauterine  Heilung  der  Blasenspalte  bezeichnet), 
ScHiCKELE  ^) ,  Neugebauer  ^) ,  Waldstein  ^) ,  Sonnenburg  ^"), 
ScHAUTA  1^),  MuRET  (ohne  Epispadie),  Kouwer  (in  der  Gegend 
der  Symphyse  ein  Stückchen  Blasenschleimhaut,  welches  mit  der  ge- 


1)  Froeiep,  Chinirg.  Kupf ertaf ebi ;  zit.  Förster,  1.  c.  Taf.  XXIII,  Fig.  2. 
Auch  m  Königs  spez.  Chirurgie,  Bd.  II. 

2)  Veolik,  Tab.  ad  illustr.  embryogen.,  Taf.  XXX. 

3)  Stoll,  zit.  nach  Meckel,  Handbuch,  Bd.  I,  p.  740;  Förster,  Mißbil- 
dungen, p.  115. 

4)  Lichtheim,  Arch.  f.  khn.  Chir.,  Bd.  XV. 

5)  Möller,  Virchows  Arch.,  Bd.  XXIX,  p.  205. 

6)  Küster,  Ein  chirurgisches  Triennium,  Kassel  und  Berlin  1882. 

7)  ScHiCKELE,  Hegars  Beiträge  z.  Geb.  u.  Gyn.,  Bd.  IV,  1901,  p.  243. 

8)  Neugebauee,  Monatsschi-,  f.  Geb.  u.  Gyn.',  1904,  p.  1232. 

9)  Waldstein,  Monatsschi-ift  f.  Geb.  u.  Gyn.,  Bd.  VI,  1897,  p.  273. 

10)  Sonnenbueg,  in  Bergmann,  Bruns,  Mikulicz,  Handbuch  d.  prakt.  Chir., 
Bd.  III,  1903.  —  Auch  Hönow,  In-.Diss.  Berhn,  1884. 

11)  ScHAUTA,  AUg.  Wiener  med.  Zeitimg,  1899,  p.  151. 

12)  MuRET,  Hegaes  Beiträge  z.  Geb.  u.  Gyn.,  Bd.  VII,  1902. 

13)  Kouwer,  ref.  Centralbl.  f.  Gyn.,  1902,  p.  1056. 
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schlossenen  Blase  durch  einen  bindegewebigen  Strang  in  Verbindung 
war)  beschrieben.  Den  höchsten  Grad  dieser  Deformität  bilden  zwei 
von  Hartje  ^)  und  mir  beschriebene  Fälle,  in  welchen  die  ge- 
schlossene Blase  bis  in  den  Sack  des  Nabelschnurbruches,  also  ge- 
wissermaßen in  die  Nabelschnur  hinein  entwickelt  und  ventral  zum 
Teil  vom  Amnion  bedeckt  war. 

Vielleicht  gehört  auch  der  von  Ahlfeld  (1.  c.  p.  221)  zitierte  Fall  Ruysch 
hierher,  in  welchem  sich  eine  vollständig  geschlossene  Harnröhre  auf  dem  Rücken 
des  Penis  fand  („intrauterin  geheilte"  Epispadie). 

Das  Spaltbecken,  Pelvis  fissa,  charakterisiert  sich  demnach 
mit  Ausnahme  eines  Teiles  der  eben  erwähnten  Fälle  im  wesentlichen 
als  eine  Teilerscheinung  der  Fissura  vesicae. 

Unter  Spaltbecken  versteht  man  ein  Becken  mit  angeborenem 
Klaffen  der  Symphyse.  Die  Entfernung  der  beiden  Symphysenenden 
voneinander  beträgt  schon  bei  Kindern  mehrere  Zentimeter,  erreicht 
bei  Erwachsenen  bis  10  cm  und  mehr.  Je  nach  dem  Grade  und  Sitz 
der  Weichteilveränderung  ist  der  Symphysenspalt  durch  ein  Ligament 
überbrückt  oder  ganz  frei;  ersteres  nur  dann,  wenn  die  Harnwege 
wenigstens  an  einer  Stelle  geschlossen  sind,  da  das  Band  immer  vor 
der  Blase  liegt.  Der  Spalt  hat  eine  gewisse  Beweglichkeit,  die  Knochen- 
enden federn. 

Die  speziellen  morphologischen  Veränderungen  sind  nach  den  eingehenden 
Untersuchungen  von  Breus  und  Kolisko*):  der  gestreckte  Verlauf  der  Seiten- 
beckenknochen,  mangelhafte  Ausbildung  des  symphysären  Knorpelteiles,  Kürze  der 
Pars  ihaca  und  pubica,  Verengerung  der  Incisura  ischiadica,  und  die  mächtige  Aus- 
bildung der  sakralen  Abschnitte  des  Darmbeines.  Das  Kxeuzbein  ist  kräftig  ent- 
wickelt, ein  deutliches  Promontorium  vorhanden,  die  Beckenneigung  vermehrt.  Nach 
der  Form  des  Kreuzbeines  unterscheiden  Beeus  und  Kolisko  zwei  verschiedene 
Gruppen  von  Spaltbecken  (Fig.  35  und  36). 

Litzmann  hat  seinerzeit  die  Formveränderungen  des  Beckens  mechanisch  als  Folge 
der  Rumpflast  erklärt.  Breus  und  Kolisko  weisen  demgegenüber  darauf  hin,  daß 
bereits  das  Becken  des  Neugeborenen  genau  dieselben  Charaktere  aufweist,  daß  die- 
selben also  angeboren  sind.  Sie  lassen  sich  als  mangelhaftes  Wachstum  aller  Ab- 
schnitte des  vorderen  Beckenhalbringes  zusammenfassen.  Die  Variationen  in  der 
Ausdehnung  der  begleitenden  Weichteüstörungen  erklären  sich  nach  v.  Reckling- 
hausens ^)  Auffassung  in  der  Art,  daß  die  einzelnen  Blätter,  in  welche  die  Bauch- 
platten zerfallen,  relativ  unabhängig  voneinander  wachsen  können. 

Bezüghch  der  genaueren  Anatomie  und  der  klinisch-geburtshUflichen  Bedeutung 
des  Spaltbeckens  verweise  ich  auf  die  zitierte  Arbeit  von  Breus  und  Kolisko,  femer 
auf  Schickele  (1.  c). 

Als  letzten  Grad  haben  wir  den  Spaltungen  der  vorderen 
Leibeswand  die  Epispadie^)  einzureihen.  Sie  besteht  in  einer 
kongenitalen  Spaltung  der  oberen  Wand  der  Harnröhre,  oder  besser 
gesagt,  in  einem  Defekt  derselben.  Die  Schleimhautrinne,  die  Anlage 
der  Harnröhre,  liegt  beim  Manne  am  Dersum  penis,  die  beiden 
Corpora  cavernosa  penis  sind  seitlich  und  unten  gelagert.  Haut  und 
Schleimhaut  gehen  mittels  narbenartigen  Grenzstreifens  ineinander 
über.  Der  narbenartige  Charakter  prägt  sich  auch  darin  aus,  daß 
der  Penis  nach  oben  gekrümmt  ist  und  fast  den  Bauchdecken  anliegt. 


1)  Hartje,  Seltener  Fall  von  Bauchblasengenitalspalte.  In.-Diss.  Göttingen,  1902. 

2)  Kermaunee,  Archiv  f.  Gynäkologie,  Bd.  LXXVIII,  Heft  2,  Fall  3. 

3)  Breus  und  Kolisko,  Die  pathologischen  Beckenformen,  Bd.  I,  Teil  1, 
p.  llOff. 

4)  V.  Recklinghausen,  Untersuchungen  über  die  Spina  bifida.  Virchows 
Archiv  f.  pathol.  Anat.,  Bd.  CV,  1885. 

5)  ini-ajtdCscv,  oben  spalten. 
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Streng  genommen,  gehören  zur  Epispadie  nur  die  seltenen  Fälle, 
in  welchen  der  Defekt  nur  bis  zur  Pars  membranacea  der  Harnröhre 
reicht,  die  Pars  prostatica  und  die  Blase  ganz  normal  sind  [Dol- 


Fig.  35.  Becken  mit  [Symphysenspalt  nach  Breüs  und  Kolisko  mit  vor- 
getriebenem Kreuzbein. 


Fig.  36.  Becken  mit  Symphysenspalt  nach  Breus  und  Kolisko  mit  konkavem 
Kreuzbein. 


Epispadie. 
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BEAU^)].  Je  nach  dem  Grade  unterscheidet  man  E.  glandis  (Fissura 
incompL,  Eichelepispadie)  und  E.  penis  (Fiss.  compl.). 

Zur  Morphologie  sei  noch  hinzugefügt,  daß  die  Glans  penis  oft  etwas  abgeplattet, 
der  ganze  Penis  nach  links  gedreht  ist.  Die  normale  Gefäßverbindung  zwischen  den 
Corp.  cavernosa  penis  fehlt.  Nach  Bergh  ^)  verlaufen  die  Arterien  außen  und  unten 
an  den  letzteren.  —  An  den  Bauchdecken  endet  die  Schleimhautrinne  in  einer  ver- 
schieden geformten  trichterförmigen  Vertiefung.  —  Die  Gegend  der  Symphyse  ist 
stets  mit  normaler  Haut  bedeckt,  die  Schambeine  oft  geschlossen  [Brechet-^)].  Die 
Hoden  sind  meist  im  Skrotum,  können  aber  auch  im  Leistenkanal  liegen  bleiben. 

Die  Entstehung  der  Epispadie  stellte  man  sich  seit  dem  Ende  des  18.  Jahr- 
hiuiderts  als  Berstung  der  verschlossenen  Harnröhre  vor;  speziell  DuNCAN^)  und 
später  Kaufsiann  ")  haben  diese  Theorie  mit  Nachdruck  verteidigt.    Ich  verweise 
diesbezüghch  auf  die  Darstel- 
lung Reichels'*)  und  dessen 
ausführhche      Widerlegung ; 
heute  ist  die  Berstungstheorie 
erledigt. 

Die  weibliche 
Epispadie  erscheint 
morphologisch  dadurch 
abweichend,  daß  primär 
zwischen  Harnröhre  und 
Clitoris  keine  direkten 
topischen  Beziehungen 
bestehen.  Wir  können 
mit  einem  gewissen 
Recht  schon  von  Epi- 
spadie sprechen,  wenn 
die  Harnröhrenmündung 
der  Clitoris  genähert  ist 
(von  anderen  als  abnor- 
mer Verlauf  der  Harn- 
röhre bezeichnet).  Eine 
Gruppierung  hat  Du- 
rand vorgenommen, 
indem  er  zugleich  auch 
eine  sehr  scharfe  Tren- 
nung von  der  Fissura 
vesicae  durchführte.  Die 
Gruppierung  (clitoridiale, 
subsymphysäre ,  retro- 
symphysäre  Epispadie) 
hat  jedoch  im  wesent- 
lichen nur  die  Länge  der  Harnröhre  zur  Grundlage.  Sonst  ist  allen 
Epispadien  gemeinsam  die  vollständige  Zweiteilung  der  Clitoris,  des 
Praeputium  clitor.,  eventuell  Untei'brechung  in  der  Kommissur  der 
großen  Schamlippen,  und  die  Verlagerung  der  Harnröhrenmündung 
umbilicalwärts,  so  daß  die  beiden  Clitorishälften  seitlich  und  unter- 


Fig.  37.  Weibliche  Epispadie.  Nach  einer 
Photographie  der  Klinik  Chrobak,  Wien. 


1)  DoLBEAU,  De  l'epispadias,  Paris  1861. 

2)  Bergh,  Virchows  Archiv  f.  pathol.  Anat.,  Bd.  XLI,  1867,  p.  305. 

3)  Brechet,  Diction.  des  Sciences  med.,  T.  XII,  Paris  1815. 

4)  DuNCAN,  Edinb.  med.  Journ.,  1805. 

5)  Kaufmann,  Verletzungen  und  Krankheiten  der  männhchen  Harnröhre  und 
des  Penis.    Deutsche  Chir.,  1886,  Lief.  50  a. 

6)  Reichel,  Archiv  f.  kün.  Chirurgie,  Bd.  XLVI,  1893,  p.  740. 

7)  Durand,  L'epispadias  chez  la  femme.  Ann.  de  Gynec,  T.  XLIV,  1895,  p.  14. 
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halb  derselben  liegen.  Die  Harnröhrenmündung  ist  gewöhnlich  ziem- 
lich weit,  liegt  bei  den  höheren  Graden  in  einer  Mulde,  welche  mit 
narbenartiger  Haut  ausgekleidet  ist. 

Kasuistik  siehe  bei  Easch')  und  Gütschow'),  Klinik  außerdem  im  2.  Teü 
von  Cheobak-Eosthoen,  Die  Erkrankungen  der  weiblichen  Geschlechtsorgane,  1908. 

Ueberblicken  wir  nochmals  die  drei  eben  beschriebenen  Ver- 
änderungen, so  muß  auffallen,  daß  sie  sehr  selten  isoliert  vorkommen 
(relativ  am  häufigsten  noch  die  Epispadie).  Dieses  gemeinschaftliche 
Vorkommen  ist  nicht  anders  zu  deuten,  als  daß  alle  drei  Mißbildungen 
auf  dieselbe  Ursache  zurückzuführen  sind.  Der  geringe  Grad  von 
relativer  gegenseitiger  Unabhängigkeit  wird  durch  die  oben  zitierte 
Annahme  von  v.  Recklinghausen  ausreichend  erklärt. 

Ein  weiteres,  nicht  unwesentliches  Moment,  dessen  Bedeutung 
wir  allerdings  heute  noch  nicht  recht  einschätzen  können,  liegt  darin, 
daß  nach  Gurlt^)  und  Mayr*)  die  in  Rede  stehenden  Mißbildungen 
bei  Tieren  gar  nicht  vorzukommen  scheinen. 

Genese. 

Die  ältere,  sogenannte  Berstungstheorie,  können  wir  kurz  übergehen.  Nach 
Bonn,  Eoose,  Duncan  u.  a.,  später  besonders  Kaufmann,  soUte  ein  Hindernis  in 
der  Harnentleerung  zur  Harnstauung  und  endlich  zur  Berstung  der  Blase  bezw. 
der  AUantois  (Ahlfeld)  führen.  Schon  Meckel,  Vrolik,  Ki^ebs  u.  a.  haben  sich 
gegen  diese  Theorie  ausgesprochen,  und  in  neuerer  Zeit  ist  ihr  durch  die  embryo- 
logischen Befvmde  der  Boden  entzogen  worden. 

Nach  der  mit  überzeugenden  Belegen  ausgestatteten  und  heute 
überall  angenommenen  Auffassung  handelt  es  sich  um  eine  Ent- 
wicklungshemmung. 

KjEiBEL^)  und  Eetterer*)  zeigten  zuerst,  daß  die  Harnblase  zum  großen  Teil 
nicht  aus  der  AUantois,  sondern  aus  der  Kloake  hervorgeht ;  außerdem  wiesen  Keibel 
und  VL4.LLETON ')  nach,  daß  die  Analmembran,  jener  Teil  des  Primitivstreifens,  der 
sein  Mesoderm  verhert  und  später  normalerweise  zerfäUt,  in  frühen  Entwicklungs- 
perioden auch  auf  den  Teil  der  Kloake  ^)  übergreift,  aus  welchem  die  Blase  entstehen 
soU.  Keibel  sieht  also  in  der  Mißbildung  das  Bestehenbleiben  einer  im  hintersten 
Ende  des  Primitivstreifens  präformierten  Büdung.  Vialleton  hingegen  stellt  sich 
vor,  daß  der  Streifen  Bauchhaut  zwischen  Analmembran  und  Nabel  im  Wachstum 
zurückgebUeben  ist  oder  gar  nicht  zur  Entwicklung  gelangt  ist ;  infolgedessen  wachse 
die  Analmembran  stärker  als  sonst,  der  aus  ihr  entstehende  Kloakenpfropf  [Bouchon 
cloacal  TouRNETix ^)]  wuchere  nach  vom  und  bilde  die  ganze  Bauchwand  unter- 
halb des  Nabels.  Eeichel^")  wandte  sich  dagegen,  weü  dann  unter  anderem  das 
Vorkommen  von  Blasenspalte  ohne  Epispadie  nicht  zu  deuten  wäre.  Auch  er  führt 
die  Fissura  vesicae  auf  mangelhafte  Verschmelzung  der  Primitivrinne  zurück. 

Später  haben  TouENEux^')  und  Enderlen  den  Nachweis  erbracht,  daß  wir 
zur  Erklärung  keineswegs  auf  das  Stadium  der  Primitivrinne  zurückzugehen  ge- 


1)  Easch,  Bruns  Beiträge  zur  kJin.  Chünirgie,  Bd.  XVIII,  1897,  p.  547. 

2)  GÜTSCHOW,  Zur  Kenntnis  der  weibUchen  Epispadie.  In.-Diss.  Eostock,  1904. 

3)  GUELT,  1.  c. 

4)  Maye,  in  Lubaesch-Ostertags  Ergebnissen,  Bd.  IV,  1897  p.  942. 

5)  Keibel,  Archiv  f.  Anat.,  1888.  —  Anat.  Anzeiger,  1891,  No.  7. 

6)  Eetterer,  Journ.  de  l'Anat.  et  de  la  Phys.,  1890. 

7)  Vialleton,  Arch.  prov.  de  Chir.,  1892,  No.  3. 

8)  Unter  Kloake  ist  die  diu-ch  ventrale  Umbiegimg  des  Schwanzendes  des 
Embryos  entstehende,  von  Entoderm  ausgekleidete  Höhle  zu  verstehen. 

9)  Tourneux,  Journ.  de  l'Anat.  et  de  la  Phys.,  1889. 

10)  Eeichel,  Ai-chiv  f.  klin.  Chirurgie,  Bd.  XLVI,  1893,  p.  792. 

11)  Tourneux,  1899. 

12)  Endeelen,  Archiv  f.  klin.  Chirurgie,  Bd.  LXXI,  1903,  p.  562. 
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zwungeii  smd  und  somit  die  teratogenetische  Terminationsperiode  etwas  später  an- 
zusetzen ist. 

TouRNEUx'  Untersuchungen  über  die  Entwicklung  der  IQoakenmembran  bei 
Kaninchen  ergaben,  daß  dieselbe  bei  Embryonen  von  170 — 195  Stunden  noch  aus 
drei  Blättern  besteht;  erst  200 — 250  Stunden  nach  der  Befruchtung  schwindet  das 
Mesoderm. 

Diese  Beobachtung  ist  besonders  für  die  Deutung  der  sogenannten  Kloaken- 
mißbildungen, der  Atresia  ani  etc.  von  großer  Bedeutung,  weil  sie  uns  darauf  hin- 
weist, m  dem  Wuchern  des  Mesoderms  an  dieser  Stelle  die  formalen  Beziehungen 
zu  diesen  Mißbildungen  zu  sehen. 


Fig.  38—40.  Entwicklung  der 
Kloake  und  der  Kloakenmembran  nach 
ZtJMSTEiN  -  Enderlen.  D  Darm,  Kl 
Kloake,  WG  WoLFFscher  Gang,  SD 
Schwanzdarm,  Kim  Kloakenraembran, 
Bl  Blase,  Ni  Nierenbecken,  Su  Septum 
urorectale,  G  Geschlechtshöcker,  U 
Ureter. 


Mit  dem  Auftreten  der  Schwanz- 
krümmung und  der  Allantois  kommt 
die  Kloakenmembran  ventral  zu  liegen 
und  reicht  mit  ihrem  kranialen 
Umfang  bis  an  die  Allantois. 
ZtnviSTEiNs  ModeUe,  welche  Endeelen 
abbildet,  zeigen  ebenfalls  ganz  ausge- 
sprochen ,  daß  die  Hoakenmembran 
bis  an  die  Basis  des  Bauch- 
stieles heranreicht.  Erst  durch  die 
weitere  Entwicklung  der  subumbili- 
calen  Region  werden  später  Kloa- 
kenmembran und  Nabel  voneinander 
getrennt. 

Toiirneux  hat  auf  dieser  Grund- 
lage unter  gleichzeitiger  Berücksich- 
tigung der  Bildung  des  Septum  uro- 


Fig.  40. 


rectale  bezw.  der  Trennung  von  Blase  und  Darm  ein  umfassendes  Schema  aufgestellt, 
welches  für  alle  in  dieser  Region  vorkommenden  Mißbildungen  die  entsprechende 
embryonale  Bildungsstufe  bezw.  deren  Varianten  nachweist.  Ich  reproduziere  dasselbe 
an  dieser  Stelle  und  werde  gegebenen  Falles  nur  wieder  darauf  venveisen. 
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1)  Das  Septum  viro-rectale  wird  nicht  gebildet, 

a)  die  Kloakenmembran  bleibt  .dreiblätterig;  Folge:  Persistenz  der  Kloake 
ohne  Oeffnmig  nach  außen  (vergl.  später); 

b)  die  Kloakenmembran  wird  zweiblätterig  (Mesoderm  schwindet): 

a)  bei  normalen  Dimensionen  der  Kloakenmembran  Persistenz  der  Kloake 
mit  einheitlicher,  weiter  Oeffnung  nach  außen; 

ß)  bei  Ausbleiben  der  Bildung  der  subumbüicalen  Eegion:  Persistenz  der 
Kloake  und  Bauchblasenspalte; 

y)  ist  die  Kloakenmembran  verkleinert :  Bildung  einer  Uro  -  Genital- 
öffnung mit  Anus  vesicalis,  urethraUs  etc.; 

c)  nur  Ausbleiben  der  Bildung  einer  Subumbüicalregion ;  Kloakenmembran 
dreiblätterig :  Bauchblasendarmspalte  mit  Verschluß  am  äußeren  Genitale. 

Dasselbe,  aber  die  Kloakenmembran  zweiblätterig:  Bauchblasendarm- 
spalte mit  normaler  Afteröfihung  (nur  konstruiert). 

1)  Das  Septum  uro-rectale  wird  gebildet, 

a)  Kloakenmembran  dreiblätterig;  Blase,  Genitalkanal,  Mastdarm  endigen 
blind ; 

b)  Kloakenmembran  zweiblätterig,  bis  zum  Nabel  reichend :  normaler  Darm, 
Bauchblasenspalte,  Epispadie ; 

c)  ebenso,  aber  Kloaken membran  reduziert;  entweder  Verschluß  des  Sinus 
uro  genitahs  bei  normalem  Darm,  oder  umgekehrt,  je  nach  der  Stelle  der 
Reduktion ; 

d)  ] Kloakenmembran  unten  dreiblätterig,  subumbilical  zweiblätterig:  Atresia 

ani,  Bauchblasenspalte. 

Durch  diesen  Befund  Tourneux',  welchen  die  Modelle  Keibels 
und  ZuMSTEiNs  (Enderlen)  seither  bestätigt  haben,  wird  es  uns  er- 
möglicht, die  Blasenspalte,  Beckenspalte.  Epispadie  auf  nachgewiesene 
embryonale  Zustände  zurückzuführen  und  sie  im  wesentlichen  auf 
Hemmungen  in  der  Entwicklung,  im  Wachstum  zurückzuführen.  In 
der  Hauptsache  handelt  es  sich  um  mangelhafte  Verschmelzung  der 
Bauchplatten,  und  zwar  ist  es  das  Mesoderm,  welches  die  ersten 
und  wichtigsten  Störungen  aufweist.  Wucherung  des  Mesoderms  im 
Bereich  der  Kloakenmembran  führt  zu  den  Atresien,  Defekt  des 
Mesoderms  zu  den  Spaltbildungen. 

Die  Spaltung  des  Phallus,  des  Geschlechtshöckers,  hat  bisher  der  Deutung 
Schwierigkeiten  gemacht,  weil  er  erst  mit  der  definitiven  Abgrenzung  der  Kloaken- 
membran und  zwar  dann  gleich  von  vornherein  impaar  auftritt.  Die  Schwierig- 
keiten sind  jedoch  durch  die  Annahme,  daß  das  Anlagematerial  von  beiden  Seiten 
geliefert  wii'd,  leicht  zu  heben. 

Damit  haben  wir  nicht  nur  für  die  formale  Genese  an  sich, 
sondern  auch  für  die  Bestimmung  der  teratogenetischen  Terminations- 
periode  wertvolle  Anhaltspunkte  gewonnen.  Nach  Zumstein  reicht 
die  Kloakenmembran  noch  bei  9  mm  langen  Embryonen  bis  an  den 
Nabel;  in  diesem  Stadium  kann  also  noch  die  Bauchblasenspalte  ent- 
stehen. Bleibt  der  Zustand  eines  12  mm  langen  Embryos  erhalten, 
so  resultiert  eine  Epispadie.  Erst  bei  17  mm  Körperlänge,  also 
nach  vollendeter  Trennung  von  Blase  und  Darm  erreicht  die 
Kloakenmembran  ihre  definitive  Ausbildung.  —  Der  äußerste  Zeit- 
punkt für  die  Entstehung  wäre  also  für  die  Epispadie  12  mm,  für 
die  Fissura  vesicae  inferior  9  mm,  für  die  vollständige  Spaltung  der 
Blase  5—6  mm  Körperlänge. 

Damit  soll  jedoch  nicht  gesagt  sein,  daß  die  einzebien  Mißbildungen  nur  zu 
dieser  Zeit  entstehen  können  und  nicht  etwa  schon  früher.  Der  Begriff  der  terato- 
genetischen Terminationsperiode  bringt  das  schon  mit  sich.  Im  Gegenteil  scheint  es 
mir  sehr  wahrschemhch,  daß  alle  diese  Formen  auf  ein  und  dieselbe  zur  selben  Zeit 
einwirkende  Ursache  zurückzufütren  sind;  wir  müssen  nur  annehmen,  daß  sie  auf 
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eine  variable  Anzahl  von  Metameren^)  verteilt  sein  und  verschieden 
intensiv  wirken  kann. 

Mit  dem  Begriff  der  Hemmung  ist  jedoch  noch  nicht  alles  er- 
schöpft, was  uns  die  Morphologie  dieser  Mißbildungen  lehrt. 

Ein  weiteres  Moment  ist  bereits  oben  zur  Sprache  gekommen ; 
es  ist  das  die  von  v.  Recklinghausen  zuerst  betonte  Unabhängig- 
keit der  einzelnen  Blätter  (Ektoderm,  Mesoderm,  Entoderm)  von- 
einander. Wir  sahen,  daß  Entoderm  (Blase)  und  Ektoderm  zur 
Vereinigung  kommen  können,  während  das  Mesoderm  zurückbleibt 
(Schambeinspalte)  usw. 

Die  genauere  Beschreibung  zahlreicher  Fälle  läßt  erkennen,  daß 
es  sich  nicht  um  vollkommen  bilateral  symmetrische  Störungen  handelt. 
Fast  immer  ist  die  eine  Seite  im  Wachstum  stärker  zurückgeblieben 
als  die  andere,  beim  Weib  z.  B.  die  eine  Clitorishälfte,  das  eine 
Labium  mehr  verkümmert.  Am  knöchernen  Becken  prägt  sich  der 
Unterschied  mitunter 
ganz  besonders  aus 
(vergl.  Fig.  41).  Auch 
die  obenerwähnten  Dif- 
ferenzen in  der  Mün- 
dung der  Ureteren 
deuten  darauf  hin.  Es 
besteht  demnach  eine 
asymme  trische 
Wachstumshem- 
mung. 

Die  Untersuchung 
der  Spaltbecken  läßt 
als  auffälligstes  Merk- 
mal erkennen,  daß  trotz 
der  weitgehenden  Di- 
astase  der  Symphyse 
die  einzelnen  Teile  der- 
selben relativ  wohlge- 
bildet, das  Foramen  ovale  z.  B.  regelmäßig  vollkommen  entwickelt  ist, 
aber  die  ganze  Pars  pubica  der  Seitenbeckenknochen,  statt  zu  kon- 
vergieren, mehr  oder  weniger  parallel,  sagittal  steht.  Kouwer  '")  hat 
deshalb  den  Vermittlungsvorschlag  gemacht,  das  Becken  nicht  als 
reines  Mißbildungsbecken  aufzufassen,  sondern  Druck  der  Rumpflast 
und  der  Femora,  bis  zu  einem  gewissen  Grade  sogar  Muskelzug  an- 
zuerkennen. Da  jedoch  das  Becken  schon  beim  Neugeborenen  diese 
Formen  zeigt,  geht  das  nicht  wohl  an.  Wir  müssen  vielmehr  auch 
hier  in  ähnlicher  Weise  wie  bei  den  Kloakenbildungen  u.  a.  (p.  63) 
eine  primäre  abnorme  Wachstumsrichtung  der  mesodermalen 
Abschnitte  supponieren. 

Endlich  muß  ich  nochmals  auf  die  Kombinationen  mit  an- 
deren Mißbildungen  hinweisen.  Nicht  so  selten  fand  sich  gleich- 
zeitig Rachischisis,  eine  sehr  bedeutsame  Kombination;  im  Falle 


Fig.  41.  Spaltbecken  mit  asymmetrischer  Ent- 
wicklung der  Seitenbeckenknochen,  nach  Foges. 


1)  Speziell  auch  der  Umstand,  daß  die  Blasenspalte  gewöhnüch  breiter  ist  als 
lang,  läßt  sich  im  Smne  einer  metameren  Entstehung  verwerten. 

2)  KomvEE,  Nederl.  Tijdschrift  voor  Geneeskunde,  Jaarg.  12,  1901,  No.  1. 
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FoGES^)  sogar  Vorfall  der  Gebärmutter  und  Scheide  [vergl.  später  2)]. 
Ebenso  wichtig  sind  jedoch  die  begleitenden  Wachstumsstörungen  an 
Nachbarorganen,  vor  allem  das  exzessive  Wachstum  der  Ure- 
ter en,  die  Verlängerung,  Schlängelung,  Erweiterung  derselben,  die 
ich  (vergl.  p.  68)  nicht  als  sekundär,  durch  Stauung  bedingt,  sondern 
als  koordinierte  Begleiterscheinung  aufzufassen  geneigt  bin. 


Die  Baueh-BIaseii-Darmspalte. 

Eine  seltene,  heute  jedoch  auf  Grund  einer  beträchtlichen  Anzahl 
genau  beschriebener  Beobachtungen  morphologisch  trotz  aller  Varia- 
tionen gut  charakterisierte  und  einer  genetischen  Deutung  nicht  uu- 
zugängliche  Gruppe  von  Mißbildungen. 

Typisch  ist  die  Kombination  derselben  mit  dem  N  ab  el  schnür - 
bezw.  Bauchbruch,  der  Eventration.  Ist  eine  Nabelschnur  ausge- 
bildet, so  inseriert  dieselbe  meist  seitlich  an  dem  Bauchbruch,  ein 
Moment,  welches  wir  schon  als  Beweis  für  asymmetrisches  Wachstum 
der  beiden  Bauchplatten  kennen  gelernt  haben. 

Typisch  ist  ferner  die  Kombination  mit  einer  gewöhnlich  recht 
beträchtlichen  Myelocystocele  lumbosacralis. 

Die  untere  Bauchregion  bietet  in  solchen  Fällen  in  der  Tat,  wie 
schon  mehrfach  gesagt  wurde,  einen  verwirrenden  Anblick ;  die  Orien- 
tierung ist  nicht  immer  ganz  leicht. 

Von  der  Komplikation  mit  dem  Bauchbruch  will  ich  in  der  Be- 
schreibung ganz  absehen.  Ich  erwähne  nur,  daß  der  Bruchsack  sich 
gewöhnlich  direkt  an  den  oberen  Rand  des  Blasenfeldes  anschließt, 
genau  so  wie  bei  der  einfachen  Blasenspalte;  selten  fand  sich  ein 
querer  Streifen  normaler  Haut  dazwischen  [Bockenheimer  ^), 
Blauel*),  Steinbüchel^)  u.  a.j.  Die  Erklärung  haben  wir  auch 
wieder  darin  zu  suchen,  daß  die  Ausbildung  der  subumbilicalen  Region 
keine  Störung  erlitten  hat. 

Unterhalb  des  Bauchbruches,  in  der  Gegend  der  Symphyse,  liegt 
nun  ein  rundes  oder  querovales,  intensiv  rotes  Blasenfeld,  dessen 
mittlerer  Anteil  durch  dunkler  blaurote  Farbe  und  eigene  Zeichnung 
sich  mehr  oder  weniger  auffällig  abhebt.  In  diesem  mittleren  Teil 
mündet  der  Darm.  Die  Symphysenenden  klaffen  weit.  Wenn  An- 
deutungen des  Geschlechtshöckers  vorhanden  sind,  so  finden  sie  sich 
zu  beiden  Seiten,  beweisen  also,  daß  die  Spaltung  bis  tief  in  die 
Region  des  äußeren  Genitales  hinabreicht;  das  äußere  Genitale  selbst 
ist  jedoch  so  deformiert,  daß  eine  Geschlechtsbestimmung  überhaupt 
nicht  möglich  ist.    Der  After  ist  verschlossen. 

Diese  wichtigsten  Charaktere  der  Bauchblasen genitalspalte 
[Bartels^)]  oder  Bauchblasendarmspalte  können  nun  schon 
bei  der  äußeren  Betrachtung  allein  die  mannigfachsten  Variationen 
aufweisen. 


1)  FoGES,  Zeitschr.  f.  Heilk.,  Bd.  XX,  1899,  p.  245. 

2)  Zweifel,  Centralbl.  f.  Gyn.,  1890,  p.  555;  Feinberg,  Centralbl.  f.  Gyn., 
1895,  p.  395,  sahen  die  Eektalschleimhaut  ektropioniert. 

3)  BocKENHEiMEE,  Ai-chiv  f.  Hin.  Chirurgie,  Bd.  LXIX,  1903,  p.  669. 

4)  Blauet.,  Bruns  Beiträge  zur  kün.  Chirurgie,  Bd.  XXXIX,  1903,  p.  45. 

5)  Steinbüchel,  Arclüv  f.  Gynäkologie,  Bd.  LX,  Heft  3. 

6)  Bartels,  Ueber  die  Bauchblasengenitalspalte.   Inaug.-Diss.  Berlin,  1867. 
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Schon  die  Größe  des  Blasenfeldes  zeigt  Schwankungen  von 
kaum  1  qcm  (Blauel)  bis  zu  4  cm  in  allen  Dimensionen.  Im  Falle 
Palms  ^)  fand  sich  in  der  Gegend  der  äußeren  Geschlechtsteile  über- 
haupt nur  ein  kleinbohnengroßer  Wulst  mit  einer  für  die  Sonde 
durchgängigen  Oelfnung,  welche  direkt  in  die  kleine,  sonst  allseitig 
geschlossene  Blase  führte.    Aehnlich  auch  bei  Olshausen  ^j. 

Der  von  Meckel  zitierte  Fall  Mery  darf  vielleicht  auch  hier  erwähnt  werden. 
Am  unteren  Ende  des  Bauchbruches  eme  ovale  Vertiefung,  in  welche  der  Dickdarm 
luid  das  Mastdarmrudiment  sowie  zwei  nicht  weiter  charakteristische  Höhlen  (Coecum?) 
mimdeten,  außerdem  zwei  bis  auf  die  enge  Kommunikation  geschlossene  Harnblasen- 
hälften, von  welchen  jede  einen  Ureter  aufnahm.  Ob  dieselben  wörkhch  Harnblasen, 
oder  nm-  Divertikel,  sackartige  Ausbuchtungen  der  Ureteren  waren,  läßt  sich  wohl  nicht 
mehr  entscheiden.  Ich  bin  geneigt,  ersteres  anzunehmen.  Als  teilweise  intrauteiin 
geheilt  könnte  dann  auch  der  Fall  von  Futh^)  herangezogen  werden:  Nabelschnur- 
bruch,  Beckenspalte,  Blase  geschlossen,  zwischen  Rectum  und  Blase  Lig.  recto-vesicale. 
Blase  durch  ein  Septum  sagittal  halbiert,  bis  tief  m  das  Tiigonum  Lieutaudii;  nur 
unten  eine  Kommunikation.  Die  Urethra  geht  von  der  linken  Blasenhälfte  ab.  Das 
Lig.  recto-vesicale  ist  der  Rest  der  Kommunikation  zwischen  Darm  und  Blase.  Die- 
selbe wiu'de  aufgehoben,  die  Blasenhälften  vereinigten  sich,  aber  infolge  des  ver- 
späteten Verschlusses,  der  Wachstumshemmung  und  emer  Art  Narbenbildimg  nur 
zu  emer  doppelten  Blase. 

Außer  durch  die  Größe  wird  die  Kofinguration  des  B  lasen - 
feldes  auch  noch  wesentlich  beeinflußt  durch  die  verschiedene 
Zwischenlagerung  des  „Darm  fei  des",  sowie  durch  dessen  sonstige 
Variationen.    In  beistehenden  schematischen  Skizzen  (Fig.  42)  sind 


ab  c 


die  wichtigsten,  für  die  Auffassung  der  Mißbildung  in  Betracht 
kommenden  Typen  veranschaulicht.  Von  einfacher  Einkerbung  des 
Blasenfeldes  bis  zu  vollständiger  Halbierung  desselben  finden  sich 
alle  Uebergänge.  Im  Falle  Weydlings  ^)  waren  z.  B.  die  beiden 
Hälften  (etwa  Schema  d  entsprechend)  3  cm  voneinander  entfernt.  — 
Besonders  beachtenswert  ist  die  Lage  der  Ureterostien ;  in  extremen 
Fällen  können  dieselben  noch  oberhalb  der  Darmspalte  liegen.  Es 
deutet  das  auf  Beteiligung  verschiedener  metamerer  Seg- 
mente, auf  wichtige  Variationen  in  der  Ausbildung. 


1)  Palm,  Archiv  f.  Gynäkologie,  Bd.  LXVI,  1902,  p.  468. 

2)  Olshausen,  Monatsschr.  f.  Geburtsk.  u.  Frauenkrankh.,  Bd.  XVIII,  1861, 

p.  98. 

3)  Meckel,  Handb.  d.  path.  Anat.,  Bd.  I,  1812,  p.  701. 

4)  FuTH  (Metz),  Centralbl.  f.  Gyn.,  1894,  p.  332. 

5)  Weydedstg,  Bauchblasendarm-  und  Genitalspalte  mit  Myelocystocele.  Inaug.- 
Dissert.  Leipzig,  1903. 


80 


Kapitel  II. 


Variabel  ist  auch  die  Zahl  und  die  Größe  der  D  a  r  m  - 
Öffnungen.  In  einer  Reihe  von  Fällen  war  nur  eine  einheitliche 
Oeffnung  vorhanden,  von  welcher  man  mit  der  Soqde  in  das  zu-  und 
abführende  Darmstück  gelangen  konnte  [Werbelovvt  Blauel,  mein 
Fall  gewissermaßen  nur  eine  Fistel;  die  gegenüberliegende  Wand 
mehr  oder  weniger  spornartig  hervortretend.  Meistens  finden  sich 
jedoch  zwei  übereinander  gelagerte  Lumina,  von  welchen  stets  das 
obere  dem  kranialen,  das  untere  dem  kaudalen  Darmabschnitt  angehört. 
Die  Verbindung  zwischen  denselben  bildet  ein  verschieden  breites  und 
langes,  mit  Darmschleimhaut  ausgekleidetes  Feld,  die  erhaltene,  meso- 
metrale  Darmwand.  Dieselbe  geht  allseitig  mit  scharfer,  mitunter 
[Bockenheimer  ^)]  sogar  epidermisierter  Grenze  in  die  Blasen- 
schleimhaut über. 

Seltener  sind  die  Fälle  mit  drei  Darmöffnungen,  von  welchen 
dann  gewöhnlich  zwei  annähernd  nebeneinander  liegen  [andeutungs- 
weise in  Bartels  Fall  2*),  Weydling,  Dietrich^)  u.  a.] ;  es  führt 
dann  immer  die  eine  von  den  unteren  Lücken  nur  in  ein  kurzes  Stück 
Darm,  welches  an  dem  asymmetrisch  an  einer  Seite  befindlichen, 
normalen  Proc.  vermiformis  als  Coecum  zu  erkennen  ist,  die  andere 
in  den  rudimentären  Enddarm.  —  Mitunter  findet  sich  noch  eine 
ganz  feine  schlitzförmige  Oeffung,  die  in  den  Proc.  verm.  führt 
[Dehn''),  Friedjung  ■)  usw.J. 

Steinbüchel  ^)  beschreibt  zwei  symmetrische  spaltförmige  Oeffnungen  an  einem 
Darmstück,  nebeneinander  gelegen.  Zur  Erklärung  nimmt  er  eine  sekundäre,  brücken- 
artige Verschmelzung  der  EATHKEschen  Falten  an. 

Die  Größe  der  Oeffnung  variiert  mit  der  Weite  des  Darmlumens. 
Hier  sind  nun  bemerkenswerte  Unterschiede  zu  verzeichnen.  In  einer 
ganzen  Anzahl  von  Fällen  [siehe  bei  Meckel,  1.  c,  Bartels,  1.  c, 
Ahlfeld"),  Dehn,  1.  c.  Gast"),  Weydling,  1.  c.  Friedjung,  1.  c, 
Rosenhaupt  "),  Magnussen  u.  a.]  war  die  Oeffnung  und  das  ganze 
zuführende  Darmstück  so  weit,  daß  letzteres  als  langes,  rüsselförmiges 
Gebilde  prolabieren  konnte  und  dem  Unkundigen  bei  der  äußeren 
Besichtigung  schon  öfters  wie  ein  Penis  imponiert  hat.  Aber  auch 
an  dem  abführenden  Darmstück  ist  gelegentlich  eine  trichterförmige 
Erweiterung  des  Einganges  notiert  worden. 

Im  Falle  Eitteeshaus  (1.  c.)  ist  das  beide  Darmöifnungen  verbindende!  sagittale 
Darmfeld  etwas  vorgetrieben. 

Diese  Erweiterung  des  Darmrohres  geht  nach  oben  hin  meist 
ganz  allmählich  in  normal  gebauten  Darm  über  (Weydling).  In 


1)  Weebelow,  Fall  von  Fissura  abdominalis  inferior.  Inaug.-Dissert.  Grreifs- 
wald,  1897. 

2^  Keemauner,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  LXXVIII,  1906,  Heft  2. 

3)  Bockenheimee,  Arch.  f.  khn.  Chirurgie,  Bd.  LXIX,  1903. 

4)  1.  c.  p.  48. 

5)  DiETEiCH,  Monatsschr.  f.  Geb.  u.  Gyn.,  Bd.  XIX,  1904,  p.  299. 

6)  Dehn,  Monatsschr.  f.  Geburtskunde,  Bd.  XXIV,  1864,  p.  175. 

7)  Friedjung,  Arch.  f.  Kinderheilkunde,  Bd.  XXVII,  1899,  p.  412. 

8)  Steinbüchel,  Arch.  f.  GynäkoL,  Bd.  LX,  Heft  3. 
9\  Ahlfeld,  MißbUdujigen,  p.  209. 

10)  Gast,  Beitrag  zur  Lehre  von  der  Bauchblasengenitalspalte.  Inaug.-Dissert. 
Berlin,  1884.  Trotz  der  recht  umständhchen  Beschreibung  ist  das  vom  Autor  als 
Penis  erklärte  Gebilde  als  ein  prolabierter  Darm  zu  erkennen. 

11)  EosENHAUPT,  Arch.  f.  Kinderheilkunde,  Bd.  XLI,  1905,  361. 

12)  Magnussen,  Beiträge  z.  Kasuistik  der  Bauchblasenschambeinspalten.  Inaug.- 
Dissert.,  Berhn,  1886. 
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einem  Fall  (1.  c.  Fall  2)  fand  ich  jedoch  oberhalb  der  Mündungsstelle 
des  Darmes  eine  plötzliche  Erweiterung  des  Rohres  zu  einem  pflaumen- 
großen Hohlraum.  Im  Falle  Ehrigs  ^)  ist  das  Enddarmstück  im 
Anfang  sehr  dünn,  um  zum  Schluß  vor  dem  Kreuzbein  eine  sackartige 
Erweiterung  aufzuweisen. 

Gegenüber  diesen  weitaus  häufigeren  Befunden  von  Erweiterung 
der  benachbarten  Darmschlingen  muß  ich  jedoch  betonen,  daß  ich 
einmal  (1.  c.  Fall  3)  zwar  einen  recht  weiten,  5  cm  langen  Enddarm, 
aber  einen  sehr  beträchtlich  verengten,  nur  mit  enger  Oelfnung 
am  oberen  Rand  der  Dickdarmöffnung  ausmündenden,  zuführenden 
Darmabschnitt  gefunden  habe. 

Oeffnet  man  die  Bauchhöhle,  so  findet  man,  abgesehen  von  den 
Veränderungen  an  der  Leber,  folgendes:  der  Dünndarm  normal  aus- 
gebildet, eventuell  die  Zahl  seiner  Schlingen  etwas  reduziert.  Statt 
nun  gegen  die  rechte  Darmbeinschaufel  hinzuziehen,  inseriert  er 
medial  an  der  hinteren  Blasenwand  und  öffnet  sich  hier  im  Darmfeld 
(Breitenvariationen  habe  ich  bereits  erwähnt).  Durch  ein  flaches  Band 
ist  mit  ihm  der  von  der  zweiten  Oeffnung  des  Darmfeldes  abgehende 
Enddarm  verbunden. 


Fig.  43.  Coecum  mit  doppeltem  Proc.  vermiformis  eines  Falles  von  Blasen- 
darmspalte, a  Rückansicht,  h  Seitenansicht.  An  der  Teilungsstelle  eine  Lymph- 
drüse; bei  h  die  Größe  der  Darmspalte  markiert. 

Die  Stelle,  an  welcher  die  Kommunikation  mit  der  Blase  statt- 
gefunden, charakterisiert  sich  stets  als  Coecum  bezw.  Ende  des  Ileum 
oder  Anfang  des  Dickdarmes.  In  einigen  Fällen  hat  der  Processus 
vermiformis  gefehlt;  dann  konnte  man  nur  den  Unterschied  im  Bau 
der  beiden  Darmabschnitte  als  Kriterium  benutzen.  Meist  war  er 
jedoch  vorhanden  und  dann  ging  er  ausnahmslos  von  der  Kommuni- 
kationsstelle oder  einem  daselbst  befindlichen,  ausgebildeten  Coecum- 
rest  ab.  Wiederholt  konnte  er  auch  bei  der  äußerlichen  Untersuchung 
bereits  sondiert  werden.  —  Seine  Insertion  am  Darm  ist  meist 
asymmetrisch,  ein  Beweis,  daß  die  Spaltung  des  Darmrohres  ebenfalls 
asymmetrisch  erfolgt  ist.  Nur  in  zwei  Fällen  (Bartels,  1.  c. 
Fall  2,  und  mein  Fall  1,  1.  c.)  ist  diese  „Spaltung"  symmetrisch; 
jedesmal  fand  sich  am  halboffenen  Darmrohr  rechts  und  links  je  ein 
vollkommen  ausgebildeter,  ein  geschlossenes  Rohr  darstellender  Pro- 
cessus vermiformis.  Diese  Doppelbildung  (Fig.  43)  des  Proc. 
vermiformis^)  kann  nicht  anders  erklärt  werden  als  durch  die 


1)  Ehuig,  Fall  von  Bauchblasengenitalspalte.    Inaug.-Dissert.  Tübingen,  1901. 

2)  Wahrscheinhch  gehört  auch  der  Fall  Hammers  (Zeitschr.f.Heilk.,  Bd.  XVIII, 
1897,  p.  75)  hierher. 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III.  6 
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Annahme,  daß  das  Material  zu  seiner  Bildung  von  beiden  Seiten  des 
Darmrolires  geliefert  wird,  und  die  beiden  korrespondierenden  Punkte 
nicht  zur  Vereinigung  gekommen  sind. 

Die  Darmwand  wächst  auf  beiden  Seiten  in  ungleicher  Intensität.  Ist  der 
Wurmfortsatz  asymmetrisch,  so  ist  er  wohl  nur  aus  dem  Anlagematerial  der  einen 
Seite  gebildet  worden.  Vielleicht  lassen  sich  bei  genauer  Untersuchung  an  ihm 
selbst  noch  Defekte  finden,  die  darauf  zurückzuführen  sind. 

Ich  erwähne  noch,  daß  Palm  ^)  in  der  Abbildung  ein  (im  Text 
nicht  weiter  beschriebenes)  MECKELSches  Divertikel  angibt,  welches 
den  Dünndarm  knapp  oberhalb  seiner  Ausmündung  ins 
Darmfeld  aufsaß,  und  zwar  anscheinend  auch  asymmetrisch.  Auf  die 
prinzipielle  Bedeutung  dieses  Befundes  komme  ich  noch  zurück. 

Der  Enddarmabschnitt  ist  sehr  rudimentär.  Nur  bei  Palm 
war  er  12  cm  lang,  sonst  durchschnittlich  nur  5  cm  lang.  Seine  Weite 
variiert,  ebenso  sein  Verlauf.  Meist  liegt  er  ganz  extraperitoneal,  so 
daß  er  zuächst  überhaupt  nicht  zu  Gesicht  kommt.  Seine  Wand  zeigt 
einige  typische  Haustren,  auch  rudimentäre  Tänien ;  in  einigen  Win- 
dungen, die  im  Beckeneingang  liegen,  zieht  er  nach  hinten,  um  meist 
in  der  Mitte  vor  dem  Kreuzbein  blind  zu  endigen.  —  Im  Falle 
Blauels  (1.  c.)  lag  noch  eine  kleine,  mit  Granulationsgewebe  aus- 
gekleidete Cyste  zwischen  dem  Ende  des  Darmrohres  und  der  Haut, 
dicht  an  der  Steißbeinspitze. 

Bemerkenswerte  Unregelmäßigkeiten  zeigen  auch  die  Nieren 
und  die  Ureteren.  Bei  Vorhandensein  der  Nebennieren  kann  die  eine 
Niere  fehlen  (Palm,  1.  c,  Bartels,  1.  c.  Fall  1 ;  letzterer  will  sogar 
ein  Stück  des  beiderseits  blind  endigenden  Ureters  gefunden  haben); 
häufiger  ist  sie  disloziert,  liegt  in  der  Höhe  der  Darmbeinschaufel; 
der  Ureter  ist  dann  sehr  kurz,  wie  gewöhnlich  bei  der  Dystopie  der 
Niere. 

An  den  Ureteren  sind  sehr  häufig  Dilatationen  berichtet, 
ähnlich  wie  wir  dies  schon  bei  der  einfachen  Fissura  vesicae  kennen 
gelernt  haben.  Der  verlängerte,  geschlängelte  Ureter  ist  oft 
im  ganzen  erweitert;  ich  habe  bereits  p.  68  bemerkt,  daß  ich  diese 
Dilatation  nicht,  wie  dies  meist  geschieht,  als  Folge  einer  Stauung 
ansehe,  sondern  als  lokalen  Wachstumsexzeß.  Den  Beweis  sehe 
ich  wieder  in  jenen  Fällen,  in  welchen,  ohne  eine  lokale  Stauungs- 
ursache, genau  so  wie  beim  Darm,  umschriebene,  unter  Umständen 
(z.  B.  Bartels)  multiple  Dilatationen  mit  abnorm  engen  oder 
normalen  Stellen  abwechseln.  Nicht  so  selten  kommt  es  auch  vor, 
daß  der  Ureter  im  untersten  Abschnitt  obliteriert  ist  (Ehrig,  1.  c, 
links  Hydronephrose ,  Ureter  bleistiftdick,  unten  blind  endigend, 
Rittershaus,  1.  c.  Dehn,  1.  c,  ca.  1  cm  vor  der  Mündung  obliteriert, 
sein  vesikales  Stück  sehr  eng,  u.  a.). 

Geschlechtsorgane.  Bei  großen  Eventrationen  liegen  die 
Hoden  stets  hoch  oben  in  der  Bauchhöhle,  wie  wir  das  p.  58  als 
typisch  hingestellt  haben.  Je  geringer  die  Störungen  in  der  Ent- 
wicklung der  Bauchwand,  desto  weniger  ist  auch  der  Descensus 
testiculorum  gehemmt.  Freilich  erreichen  die  Hoden  bei  den  Blasen- 
darmspalten das  Skrotum  niemals;  es  kann  sich  nur  um  geringe 
Unterschiede  in  der  Höhe  handeln,  in  der  sie  zu  finden  sind.  Die 
Vasa  deferentia  sind  anscheinend  stets  vorhanden,  doch  kann  auch 


1)  Palm,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  LXVI,  1902,  p.  470. 
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das  eine  stellenweise  obliteriert  sein.  In  den  meisten  Fällen  sind 
jedoch  keine  Angaben  darüber  gemacht. 

Beim  weiblichen  Geschlecht  liegen  die  Ovarien  ebenfalls  an 
typischer  Stelle,  nicht  deszendiert,  die  Tuben  lateral  von  ihnen.  Die 
MüLLERschen  Gänge  sind  nicht  vereinigt  und  mehr  oder  weniger 
rudimentär,  und  zwar  immer  auf  einer  Seite  mehr  im  Wachstum 
zurückgeblieben  als  auf  der  anderen  (Uterus  duplex  separatus,  Semi- 
uteri  separati).  Die  Scheidenrohre  fehlen  entweder  ganz  oder  sind 
nur  kurze  Blindsäcke.  Wenn  sie  sich  nach  außen  öffnen,  so  geschieht 
das  meist  nur  auf  einer  Seite  und  fast  regelmäßig  innerhalb  des 
Blasenfeldes  der  zugehörigen  Seite.  Die  Stelle  der  Kommunikation 
liegt  jedoch  nicht  immer  gleich;  so  fand  ich  sie  einmal  (Fall  2  1.  c.) 
weit  oberhalb  der  Uretermündung  derselben  Seite.  Dieses  Lage- 
rungsverhältnis ist  sehr  bemerkenswert,  weil  es  für  ganz  komplizierte 
Wachstumsverhältnisse  im  Septum  recto  -  vaginale ,  in  welchem  die 
MÜLLERschen  Gänge  kaudalwärts  wachsen,  spricht. 

Bedeutende  Formveränderungen  weist  auch  noch  das  Becken  auf. 

Die  häufige  Skoliose  der  Wirbelsäiile  ist  mekr  Teüerscheüimig  der 
Eventration  (siehe  p.  62).  Auf  das  typische  Vorkommen  einer  Myelocystocele 
habe  ich  bereits  hingewiesen  und  verweise  bezüglich  der  Morphologie  imd  Genese 
auf  p.  92. 

Die  Veränderungen  des  Beckens  sind  viel  hochgradiger  als  bei 
der  einfachen  Blasenspalte.  Daß  eine  Schambeinspalte  regelmäßig 
vorhanden  ist,  und  zwar  ohne  sehr  auffällige  Ligamentverbindung  der 
Symphysenenden,  ist  selbstverständlich.  Aber  die  Seitenbeckenknochen 
sind  hier  gewissermaßen  viel  stärker  nach  außen  gedreht,  so  daß  die 
Darmbein  schaufeln  ganz  frontal  stehen  und  die  Hüftgelenkspfanne 
direkt  nach  hinten  sieht.  Infolgedessen  stehen  auch  die  Beine  maximal 
auswärts  rotiert.  Es  liegt  darin  eine  Annäherung  an  Sirenenformen. 
Außerdem  sind  die  Seitenbeckenkochen  auch  in  ausgesprochener  Weise 
rudimentär,  im  Wachstum  zurückgeblieben,  und  zwar,  wie  aus  ver- 
schiedenen Abbildungen  (vgl.  Ahlfelds  Atlas,  Taf.  XXXV)  hervor- 
geht, und  wie  ich  ganz  zweifellos  nachweisen  konnte  (1.  c.  Fall  1), 
auf  beiden  Seiten  in  ungleichem  Maße.  Also  auch  hier  wieder  die 
Asymmetrie  in  der  Entwicklung  beider  Seiten.  —  Die  Verkümmerung 
und  die  Asymmetrie  prägen  sich  auch  in  der  Verbindung  des  Darm- 
beines mit  der  Wirbelsäule,  in  der  Entwicklung  der  Kreuzbeinflügei 
aus.  Statt  der  normalerweise  vorhandenen  vier  Intervertebrallöcher 
jederseits  fand  ich  in  dem  erwähnten  Fall  links,  wo  das  Darmbein 
2,1  cm  breit  war,  nur  zwei,  rechts,  bei  1,5  cm  breitem  Darmbein, 
überhaupt  nur  eines. 

Endlich  muß  noch  erwähnt  werden,  daß  das  Becken  dadurch  ein 
ganz  eigentümliches,  typisches  Aussehen  gewinnt,  daß  das  Kreuzbein 
gestreckt  nach  vorne  abwärts  zieht  und  die  Seitenbeckenknochen  um 
eine  frontale  Achse  gedreht  erscheinen,  so  daß  die  vordere  Fläche 
des  Kreuzbeins  in  die  Beckeneingangsebene  zu  liegen  kommt.  Die 
Steißbeinspitze  befindet  sich  annähernd  in  der  Verbindungslinie  der 
beiden  Schambeinenden.  Eine  eigentliche  Beckenhöhle  existiert 
nicht.  Ahlfeld  1)  hat  diese  Beckenform  als  Pelvis  inversa  be- 
zeichnet. 


1)  Ahlfeld,  Archiv  f.  Gynäkologie,  Bd.  XI,  p.  587,  Bd.  XII,  p.  156. 
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Kapitel  II. 


Genese. 

Die  alte  EooSE-DuNCAsrsche  Berstungstheorie  halte  ich  bei  dem  heutigen  Staiid 
unserer  embryologischen  Kenntnisse  überhaupt  nicht  für  diskussionsfähig,  obwohl 
sie  noch  bis  in  die  letzten  Jahre  Anhänger  hatte,  ählpeld  nahm  an,  daß  die 
Dotterblase  nach  dem  Schwanzende  gedrängt  werde.  Findet  ein  plötzUcher  Zug  an 
derselben  statt,  so  wird  der  Enddarm  aus  dem  Becken  herausgezogen,  gegen  die 
Schamfuge  gedrängt,  hindert  hier  die  Vereinigung  aller  TeUe  und  bringt  die  Allantois 
zum  Platzen;  ist  der  Zug  genügend  kräftig,  so  reißt  der  Darm  ein.  —  Auch  diese 
geistreiche  Konstruktion  hat  bis  heute  noch  ihre  Anhänger  (Gast  1.  c.  Magnussen, 
Werbelow,  Eheig  1.  c.  u.  a.),  aber  auch  sie  ist  nicht  mehr  diskutabel.  — •  Rlit  der 
fötalen  Peritonitis  (Bartels)  läßt  sich  gar  nichts  anfangen.  —  Die  von  PerlsM 
anscheinend  zuerst  ausgesprochene  Ansicht  von  der  AVirkung  amniotischer  Verwach- 
sungen ist  u.  a.  von  Becker  ^)  und  neuerdings  von  Otte  ")  zur  Erklärung  heran- 
gezogen worden.  Abgesehen  davon,  daß  diese  VorsteUimg  (ebenso  wie  die  von 
Baütels)  ein  Uebergreifen  in  die  kausale  Genese  bedeutet  imd  ims  über  das  Formale 
das  Entstehens  der  MißbUdimg  nicht  weiter  aufldärt,  müssen  wir  sie  schon  aus  dem 
Gnmde  ablehnen,  weU  die  tiefgreifenden  Wachstumsstörungen,  die  Myelocystocele  etc. 
damit  nicht  erldärt  werden  können.  —  Eeichels  Zurückgreifen  auf  die  Primitiv- 
rinne wäre  ein  Behelf,  der  nur  dann  zur  Diskussion  käme,  wenn  die  teratogenetische 
Terminationsperiode  nicht  in  eine  spätere  Entwicklungszeit  verlegt  werden  könnte. 
—  Bockenheimer  hat  em  mechanisches,  von  außen  einwirkendes  Moment,  etwa 
ein  Myom  der  Gebärmutter  als  Ursache  der  Wachstumsstörungen  gesucht.  Bei  der 
IQeinheit  der  m  Betracht  kommenden  Gebilde  muß  diese  Auffassung  a  priori  un- 
wahi-scheinUch  bleiben.  Ebenso  wenig  kann  die  Theorie  von  Eothgans*),  Druck 
durch  die  Nabelschnur,  auf  welcher  der  Embryo  reitet,  alle  Veränderungen  erklären. 

Der  Kernpunkt  der  ganzen  Mißbildung  ist  neben  der  Fissura 
vesicae,  auf  deren  formale  Genese  wir  die  p.  74  wiedergegebeneu 
Erklärungen  übertragen  können,  das  Offenbleiben  des  Darm- 
ro Ii  res  im  Bereich  der  früheren,  einheitlichen  Kloake. 
Auf  dieses  Stadium  müssen  wir  zurückgreifen.  Es  ist  auch  der 
einzige  Anhaltspunkt,  den  wir  für  die  Festsetzung  der  teratogenetischen 
Terminationsperiode  benutzen  können. 

Die  erste  Anlage  des  Beckens  findet  sich  am  Ende  des  1.  Monats;  in  SVo  Wochen 
ist  das  ganze  Becken  fertig  [Petersen^)];  das  Ende  des  1.  Monats  wäre  demnach 
für  die  Entstehung  der  Beckenspalte  der  äußerste  Zeitpunkt.  Die  Verschmelzung 
der  MÜLLERschen  Gänge  fäUt  in  eine  etwas  spätere  Zeit,  kann  also  hier  nicht  mehi- 
maßgebend  sein.  Selbst  die  Kloakenmembran  bleibt  bis  zu  9  mm  Scheitel-Steiß- 
länge in  ihrer  ganzen  Ausdehnung  erhalten.  Dagegen  sehen  wir  die  Teilung  der 
Kloake  hier  schon  weit  vorgeschritten.  Bereits  Keibels  ModeU  der  Kloake  eines 
5,5  mm  langen  menschhchen  Embryos  bringt  das  Septum  ixro-rectale  deutlich  aus- 
geprägt.   Auch  dieses  Stadium  liegt  also  schon  zu  weit  geburtwärts. 

Von  großer  Bedeiitung  ist  es,  genau  die  Höhe  zu  bestimmen,  in  welcher  das 
Darnu-ohr  mit  der  Blase  in  Kommunikation  tritt.  Ganz  im  allgemeinen  konnten 
wir  feststellen,  daß  es  in  variabler  Ausdehnung  unterstes  Ileum  und  Coecum  ist, 
wähi-end  das  ganze  Colon,  die  Flexur  iiidimentär  bleiben.  Einen  bestimmteren  Hin- 
weis bietet  uns  ein  einziger  Fall,  der  oben  zitierte  von  Palm.  Hier  war  das 
MECKELsche  Divertikel  knapp  oberhalb  der  Mündung  des  Dünndarmes  gelegen. 
Wir  müssen  daraus  entnehmen,  daß  die  ursprünghche  Kloake  bis  au  den  Dotter- 
gang liinaufreicht,  und  umgekehrt,  daß  der  ganze,  distal  vom  Dottergang  gelegene 
Darmabschnitt  sich  normalerweise  aus  der  Kloake  entwickelt.  Endlich  müssen  wir 
schließen,  daß  in  diesem  und  in  ähnhchen  Fällen  nicht  nur  eine  kleine  Strecke  des 
Darmrohres  offen  bleibt,  sondern  der  ganze,  peripher  vom  Dottergang 
liegende  Darm  in  seiner  Entwicklung  zurückgebheben  und  mit  der  Blase  m 
Verbindung  gebüeben  ist.  EndUch  glaube  ich  daraus  schließen  zu  können,  daß  auch 
der  Fundus  der  definitiven  Harnblase  aus  der  zu  diespr  Zeit  bis  zum  Nabel  reichen- 
den Kloake,  imd  nicht  aus  der  Allantois  entsteht. 


1)  Peres,  Lehrbuch  der  allgem.  Pathologie,  p.  274. 

2)  Becker,  Inaug.-Diss.  Göttingen,  1881. 

3)  Otte,  Gynäkolog.  Eundschau,  1907. 

4)  EoTHGANS,  Vesica  fissa.    Nederl.  Tijdschrift  vor  Geneeskunde,  1898. 

5)  Petersen.  Archiv  f.  Anatomie,  1893,  p.  67. 
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Die  AiisdehnuBg  des  Darmdefektes  wird  davon  abhängen,  wie  intensiv  die 
Wachstumshemmung  ist,  und  welche  metameren  Segmente  sie  umgreift;  ebenso  die 
Situation  zur  Blase  imd  den  Ureteren. 

Die  Entwicklung  eines  rudimentären  Enddarmes  kommt  schließlich  noch  da- 
durch zustande,  daß  die  EATHKEschen  Uro-rectalfalten  mit  Ueberspringen  der  am 
intensivsten  geschädigten  Metameren  kaudalwärts  wieder  zur  Verehiigung  kommen. 
Es  ist  wohl  leicht  verständhch,  daß  dabei  Asymmetrie  imd  Unregelmäßigkeiten 
mannigfacher  Art  resvütieren  können.  Ich  hatte  bei  Besprechung  der  Morphologie 
■wiederholt  Gelegenheit,  dieselben  hervorzuheben.  Die  Intensität  des  Wachstums  ist 
auf  beiden  Seiten  in  ungleicher  Weise  gestört. 

Als  letztes  Moment  kommt  noch  dazu,  daß  die  normale  Wächst umsrich- 
tung  der  Gewebe  nicht  eüigehalten  wird.  Die  Bauchplatten  bleiben  nicht  nur  im 
AVachstum  zurück,  sie  wachsen  auch  dii-ekt  üi  sagittaler  Richtung,  statt  nach  der 
Medianlinie  hinzustreben.  Den  Hinweis  darauf  finden  wü-  am  deiitüchsten  in  der 
sagittalen  Stellung  der  Pars  pubica  der  Seitenbeckenknochen.  Außerdem  läßt  sich 
u.  a.  auch  die  p.  83  erwähnte  Ausmündung  des  MÜLLEBschen  Ganges  nur  in  der 
Weise  erklären,  daß  die  Beziehungen  zwischen  Ureter  und  Genitalstrang  dieser  Seite 
gestört  sind,  daß  im  Septum  iiro-rectale  an  dieser  Stehe  ganz  abnorme  Wachstums- 
verhältiüsse  Platz  gegrifien  haben. 

Zur  Nomenklatur:  Die  passendste  Bezeichnung  ist  Blasendarmspalte, 
Fissura  vesicae  et  intestini. 

Wir  haben  es  demnach  mit  ausgesprochen  metameren  Wachs- 
tumsstörungen zu  tun;  und  zwar  sind  es  hauptsächlich  Hemmungen, 
nur  in  geringem  Grade  Wachstumsexzesse  und  Aenderungen  der 
Wachstumsrichtung. 

Die  kausale  Genese  ist  uns  noch  dunkel.  Ich  habe  oben 
bereits  erwähnt,  daß  hier  einerseits  fötale  Peritonitis  i),  andererseits 
hauptsächlich  mechanische  Momente  herangezogen  wurden,  und  führe 
p.  III  aus,  daß  ich  mir  auch  mechanische  Momente  als  Ursache  vor- 
stellen kann;  aber  ebenso  gut  können  es  chemische  oder  sonstige 
Einwirkungen  sein,  welche  die  Wachstumsstörungen  zur  Folge  haben. 
Es  genügt  der  Hinweis  auf  Darestes  experimentell  erzeugte  Even- 
trationen. —  Den  äußersten  Zeitpunkt  der  Einwirkung,  die  terato- 
genetische  T  erminationsperiode,  konnten  wir  bei  ca. 
4 — 5  mm  Körperlänge,  also  Ende  der  3.  embryonalen  Lebenswoche 
festsetzen. 


1)  Siehe  diesbezüghch  den  Abschnitt:  Genese  der  Mißbildungen  des  Eumpfes. 


Kapitel  III. 

Mißbildungen  des  Rumpfes. 

(Fortsetzung.) 
Von  Privatdozent  Dr.  Kermauiier  in  Wien. 


Spina  bifida  (ßacliiscliisis). 

Unter  Spina  bifida  versteht  man  den  angeborenen  mangelhaften 
Verschluß  der  Wirbelsäule,  mit  oder  ohne  Beteiligung  des  Rücken- 
marks und  seiner  Häute.  Sie  gehört  zu  den  häufigsten  Mißbildungen 
des  Rumpfes;  nach  umfassenden  Statistiken  kommt  1  Fall  auf  1000 
Geburten ,  während  z.  B.  für  den  Nabelschnurbruch  die  Relation 
1 : 5000  festgestellt  ist. 

Der  Name  Spina  bifida  stammt  von  Tulpiüs  (1641);  spätere  Beobachtungen 
stammen  unter  anderem  von  Fe.  Etjysch  (1696),  Morgagni^).  Aus  der  großen 
Zahl  der  späteren  Untersuchungen  sei  vor  allem  die  große  Arbeit  von  v.  Reckling- 
HAUSEN^)  genannt,  von  welcher  wir  den  entscheidenden  Fortschritt  in  bezug  auf 
anatomischen  Bau  und  formale  Genese  datieren  müssen.  Bezüghch  weiterer  Arbeiten 
verweise  ich  auf  die  Literaturangaben  im  Text.  Eine  sehr-  eingehende  zusammen- 
fassende Darstellung  üefert  Tillmajstns  ^). 

Es  sind  verschiedene  Einteilungen  versucht  worden,  um  eine 
Uebersicht  über  die  mannigfache  Formenreihe  zu  geben.  Seit  Koch*) 
unterscheidet  mau  besonders  scharf  zwischen  Rachischisis,  der 
offenen  Wirbelspalte,  und  Spina  bifida  cystica,  bei  welcher  je 
nach  der  Beteiligung  der  Medulla  und  ihrer  Häute  hauptsächlich 
drei  Gruppen  genannt  werden  (Myelocele,  Myelocystocele,  Meningo- 
cele  (Recklinghausen).  Als  letztes  Glied  schließt  sich  der  Reihe 
noch  die  Spina  bifida  occulta  an.  Als  höchster  Grad  der 
Rachischisis  wären  endlich  noch  die  Fälle  von  Wirbelkörper- 
spalte anzuführen. 

Wir  wollen  zunächst  nur  die  drei  erstgenannten  Gruppen  be- 
trachten. 

Hier  sei  schon  erwähnt,  daß  die  Unterscheidung  in*  Rachischisis 
und  Spina  bifida  cystica  wesentlich  praktischen  Bedürfnissen  gerecht 


1)  Morgagni,  De  sedibus  et  causis  morb.,  Lib.  I,  1761. 

2)  V.  Eecklestghausen,  Viechows  Archiv  f.  pathol.  Anat.,  Bd.  CV,  1886, 
p.  243  flF.  u.  p.  373  ff. 

3)  TiLLMANTsrs,  Die  Verletzungen  imd  chirurgischen  Krankheiten  des  Beckens. 
Deutsche  Chir.,  Lief.  62  a,  1905,  p.  502  ff. 

4)  Koch,  Beiträge  zur  Lehre  von  der  Spina  bifida,  Kassel  1881. 


Rachischisis. 


87 


zu  werden  sucht  und  für  die  Genese  belanglos  ist;  die  Myelocele  ist 
de  facto  nichts  anderes  als  eine  modifizierte  Rachischisis. 

Rachischisis. 

Darunter  verstehen  wir  am  einfachsten  alle  Fälle,  bei  welchen 
in  dem  Weichteilknochendefekt  das  Rückenmark  offen  zutage  liegt. 
Wir  unterscheiden :  1)  R.  totalis,  2)  R.  partialis,  3)  Myelocele. 

1)  R.  totalis,  meist  in  Verbindung  mit  analoger  Veränderung 
des  Schädels  (Cranioschisis,  Hemicephalie).  Die  Spaltung  erstreckt 
sich  sehr  selten  über  die  ganze  Wirbelsäule ;  in  den  mir  bekannten 
Fällen  war  stets  der  kaudale  Abschnitt,  das  Kreuzbein,  geschlossen. 
Die  Wirbelrinne  ist  außerordentlich  flach,  ihre  Basis  mitunter  sogar 
konvex  vorgewölbt.  Die  kurzen,  stumpfen  Enden  der  divergierenden 
Bogenrudimente  sind  jedoch  deutlich  zu  sehen  bezw.  zu  fühlen.  Der 
Grund  der  Wirbelrinne  besitzt  einen  rötlichen,  glatten,  fibrösen  Ueber- 
zug.  Rückenmarkssubstanz  fehlt  in  demselben  ganz  (totale  Amyelie) 
oder  ist  nur  in  Form  einzelner  weißer  Streifen  (partielle  Amyelie) 
nachweisbar.  —  Der  Hautdefekt  ist  noch  breiter  als  der  Wirbeldefekt; 
die  scharfe  Hautgrenze  findet  sich  außer- 
halb der  Reihe  der  Bogenrudimente;  bis 
dahin  reicht  also  die  Membran ,  welche 
wohl  den  verschmolzenen,  oder  besser  ge- 
sagt, nicht  differenzierten  Rückenmarks- 
häuten entspricht. 

Von  den  Wirbelbögen  sind  nur  kleine  Reste 
vorhanden.  Auch  die  Wirbelkörper  sind  gegenein- 
ander verschoben  und  zeigen  unregelmäßige  Ver- 
knöcheningen.  Die  ganze  Wirbelsäule  ist  hoch- 
gradig deformiert,  teilweise  lordotisch,  teilweise 
kyphotisch,  mitunter  auch  seitlich  gekrümmt.  Auch 
Verschmelzungen  benachbarter  Wirbel  kommen  vor. 
Besonders  interessant  sind  jene  Fälle,  bei  welchen 
die  Eänder  der  Os.  occipit.  lat.  mit  den  nidimentären 
Wirbelknochen  verschmelzen  [Muscatello  ^)  u.  a.J. 

Erwähnt  sei  noch  die  häufige  Kombination  mit 
Eventration,  Blasenspalte  etc. 

Bei  den  höchsten  Graden  von  Lordose  und 
Verküi-zung  der  Wirbelsäule  fehlt  der  Hals  an- 
scheinend ganz;  das  Gesicht  ist  dem  Rumpf,  senk-  Fig.  44.  HemicephaHe 
recht  zur  Längsachse  desselben,  einfach  aufgesetzt  mit  Rachischisis  (sog.  Urano- 
(Uranoskopie  (Fig.  44).  skopie). 

Die  Muskulatur  des  Rückens  ist  bei  der  Räch, 
totalis  im  aUgemeinen  nicht  gerade  defekt-);  die 

einzelnen  Schichten  lassen  sich  sehr  wohl  auspräparieren;  nur  der  Breitendurch- 
messer ist  verkürzt.  Mit  hochgradiger  Verkürzung  des  Längenmaßes  muß  natürhch 
auch  hier  eine  Reduktion  einhergehen;  so  war  z.  B.  in  dem  in  der  Fig.  44  wieder- 
gegebenen Fall  der  M.  trapezius  auf  einen  Ys  breiten,  parallel  faserigen  Muskel- 
strang reduziert. 

2)  Rachischisis  partialis.  An  verschiedenen  Stellen  der 
Wirbelsäule  lokalisiert,  am  häufigsten  am  Hals  (in  Verbindung  mit 
Hemicephalie  oder  Encephalocele)  und  in  der  Lendengegend  (R. 


1)  MuscATELLO,  Archiv  f.  Hin.  Chü-.,  Bd.  XL VII,  1894,  p.  199. 

2)  Die  Frage,  warum  selbst  bei  totaler  Amyelie  die  peripheren  Nerven  und  die 
Muskulatur  nicht  überhaiipt  degenerieren,  ist  noch  nicht  geklärt.  Vergi.  NEtnyiANN, 
Archiv  f.  Entwicklungsmechanik,  Bd.  XVIII,  1904,  p.  296;  vergl.  auch  dieses  Werk, 
I.  Teil,  p.  101. 
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cervicalis,  lumbalis,  lumbo-dorsalis) ;  selten  am  Brustabschnitt  oder 
am  Kreuzbein.  Diese  Vorliebe  für  bestimmte  Lokalisationen  hat 
schon  Meckel  1)  damit  in  Verbindung  gebracht,  daß  sich  das 
Medullarrohr  an  diesen  Stellen  am  spätesten  schließt. 

Die  Größe  des  Defektes  ist  sehr  verschieden,  die  Form  eine 
länglich-ovale.  Die  anatomischen  Verhältnisse  zeigen  jedoch  eine 
weitgehende  Gleichförmigkeit. 

Die  Defekte  an  den  Wirbeln  sind  nicht  so  hochgradig  wie  bei 
der  R.  totalis,  obwohl  auch  hier  unregelmäßige  Formen,  Verwachsungen 
benachbarter  Wirbel  (Fig.  45),  Verschiebungen  einzelner  Wirbel  vor- 
kommen. Die  Bogen- 
teile sind  etwas  besser 
ausgebildet,  etwas  län- 
ger, sogar  etwas  kon- 
vergierend. Muskel- 
defekte lassen  sich 
präparatorisch  über- 
haupt nicht  nachwei- 
sen. —  Der  Hautrand 
liegt  zwar  auch  meist 
außerhalb  der  Reihe 
der  Wirbelbogen,  aber 
nicht  mehr  so  weit 
davon  ab,  wie  bei  der 
Rachischisis.  Unter 
Unterständen  kann 
diese  Reihe  sogar  von 
normaler  Haut  ge- 
deckt sein. 

Der  Hautrand 
weist  mitunter  eine 
stärkere  Behaarung 
auf.  In  anderen  Fällen 
findet  sich  nur  eine 
ganz  auffallende  Fig- 
mentan Sammlung  da- 
selbst. Eine  derartige, 
sehr  starke  Pigment- 
ansammlung konnte 
ich  schon  bei  der  Räch, 
cervico  -  dorsalis  (mit 
Hemicephalie)  eines 
9  mm  langen  Embryos 
(Fig.  46)  nachweisen. 
Auf  der  Wirbelrinne  liegen  rote,  sammetartige  Massen,  teils  in 
Form  zusammenhängender  Platten,  teils  zerstreut,  an  der  Oberfläche 
oft  ein  feines,  schleierartiges  oder  flockiges  Netzwerk  bildend.  Die- 
selben bestehen  in  den  obersten  Schichten  nur  aus  nackten  Blut- 
gefäßnetzen, in  der  Tiefe  der  1 — 2  mm  dicken  Platten  auch  aus 
nervöser  Substanz  (Neuroglia,  Ganglien  und  Nervenfasern).  Die 


Fig.  45.  Eachischisis  lumb.  nach  Fischer  (Zieglers 
Beitr.,  Bd.  V,  p.  170)  mit  Kyphose  und  Verschmelzimg 
benachbarter  Wirbel. 


1)  Meckel,  Handbuch  der  pathol.  Anat.,  Bd.  I,  1812,  p.  368. 
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Gefäße  sind,  wie  v.  Recklinghausen  betonte,  nicht  etwa  ge- 
wuchert wie  in  Angiomen,  sondern  zeigen  durchaus  den  typischen 
queren  Verlauf  der  Hauptstänmie  und  die  typischen  Eintrittsstellen 
in  der  Mittellinie  und  an  den  Nervenwurzeln  wie  die  Rückenmarks- 
gefäße erster  Ordnung. 

Dieses  Gefäßgewebe  markiert  also  gewissermaßen  an  der  Ober- 
fläche die  Stellen,  wo  Rückenmark  angelegt  war  und  wird  von  v.  Reck- 
linghausen als  Area  medullo-vasculosa  bezeichnet.  Kranial 

a  b 


Fig.  46  a  und  b.  9  mm  langer  Embryo  mit  Rachischisis.  Pigraentstreifen 
beiderseits. 


und  kaudal  geht  dieselbe  direkt  in  das  Rückenmark  über.  Die  Mittel- 
linie ist  mitunter  als  flache  Rinne  angedeutet,  in  welcher  Koch 
Zylinderepithel  gefunden  hat;  sie  endet  kranial  und  kaudal  noch  inner- 
halb der  Area  medullaris  in  eine  trichterförmige  Grube,  die  Pol- 
tasche, die  Ausmündungsstelle  des  Zentralkanals.  Dadurch  kenn- 
zeichnet sich  die  Area  medullaris  als  ein  dorsal  offenes,  un verzweigtes 
Segment  des  Rückenmarkes.  Auf  der  ventralen  Seite  setzt  sich,  den 
Poltaschen  korrespondierend,  kranialwärts  das  Rückenmark,  kaudal 
eventuell  nur  mehr  das  Filum  terminale  an. 

Die  Area  medullaris  liegt  auf  der  Pia  mater,  nimmt  aber,  schon 
makroskopisch  erkennbar,  nur  den  mittleren  Teil  derselben  ein.  Die 


1)  1.  c.  p.  304. 
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seitlichen,  von  dünner  Epidermis  überzogenen  Abschnitte  der  Pia 
bilden  die  Zona  epithelio-serosa,  welche  außen  in  die  Zona 
dermatica  (Recklinghausen)  übergeht. 

Die  Dura  mater  ist  der  Wirbelrinne  eng  angeheftet.  Zwischen 
Dura  und  Pia  liegt  ein  Spalt,  in  welchem  die  Arachnoides  zu  finden 
ist,  bald  der  Dura,  bald  der  Pia  anliegend,  oder  auch  ein  Maschen- 
werk zwischen  beiden  bildend.  Seitlich  verlieren  sich  alle  drei  Häute 
ohne  scharfe  Grenze  in  dem  verdickten  subkutanen  Fettgewebe. 

Den  Spalt  durchziehen  die  Nervenwurzeln.  Wenn  die  Area 
medullaris  gut  ausgebildet  ist,  sind  sie  regelmäßig  angeordnet  und 
gehen  als  mediale  (vordere)  und  laterale  (hintere)  Wurzeln  von  der 
Area  ab;  in  anderen  Fällen  kommen  aber  auch  Defekte  vor.  — ■ 
Zwischen  den  Nervenwurzeln  liegt  eine  sehr  variabel  ausgebildete 
lougitudinale  Lamelle,  das  Lig.  denticulatum. 

3)  Die  Myelocele  (Myelomeningocele  Recklinghausen) 
ist  Dank  ihrer  größeren  praktisch-chirurgischen  Bedeutung  in  neuerer 
Zeit  viel  häufiger  untersucht  worden  als  die  Rachischisis  [Hilde- 
brandt ^),  MUSCATELLO  2),  WiETING  ^),  SeIDEL^),  BoCKENHEIMER  5) 

u.  a.].  Sie  präsentiert  sich  als  ein  cystischer,  halbkugeliger,  median 
sitzender  Tumor,  welcher  dieselben  Prädilektionsstellen  bevorzugt 
wie  die  R.  partialis.  und  auch  im  Detail  denselben  anatomischen  Bau 
aufweist.  Es  ist  eine  Rachischisis  partialis,  bei  welcher  der  Spalt- 
raum zwischen  Dura  und  Pia  cystisch  erweitert  ist. 

Meist  ist  es  eine  breitbasige,  selten  eine  gestielte  Geschwulst, 
die  bei  Neugeborenen  von  Kirsch-  bis  zu  Straußeneigröße  erreicht, 
später  auch  noch  wachsen  kann.  Die  Konsistenz  wechselt;  gewöhn- 
lich ist  Fluktuation  nachweisbar.  An  der  Basis  ist  die  Haut  rosig 
gefärbt  und  häufig  mit  stärkeren  Haaren  bedeckt.  Die  Zona  epider- 
moidalis  reicht  verschieden  hoch  auf  den  Tumor  herauf;  die  Kuppe 
wird  jedoch  immer  von  der  Area  medullaris  eingenommen,  an  welcher 
die  Poltaschen  durch  eine  nabelartige  Einziehung  erkennbar  sind 
(Fig.  47). 

Die  Erweiterung  des  Raumes  zwischen  Pia  und  Dura  bedingt 
insofern  anatomische  Unterschiede,  als  die  Nerven  dadurch  verlängert 
durch  den  Sack  ziehen.  In  vielen  Fällen  sieht  man  auch  noch  das 
kraniale  Stück  des  Rückenmarkes  als  breiten  Strang  bis  an  die  obere 
Poltasche  der  Area  medullaris  hinziehen,  also  in  dem  cystischen  Raum 
liegen.  Dieser  Umstand  ist  für  die  formale  Genese  von  Bedeutung, 
weil  er  darauf  hinweist,  daß  die  cystische  Erweiterung  sich  nicht  auf 
denselben  Abschnitt  beschränkt  wie  die  Spaltung  des  Rückenmarkes, 
sondern  kranial  (und  auch  kaudal)  weiter  reicht. 

Ein  Gegenstück  dazu  ist  eine  von  Fischer®)  beschriebene  Eachischisis  mit  nur 
teilweiser  cystischer  Erweiterung  bezw.  Myelocele,  während  z.  B.  im  Fall  12  von 
v.  Eecklinghatisens  (1.  c.  p.  221)  Cystenbildung  luid  Ofi'enbleiben  der  MeduUar- 
rinne  dieselbe  Ausdehnung  aufweisen. 

Als  Auskleidung  der  Cysten  findet  sich  ein  eigener,  auffallend 
dickwandiger,  sulziger  Sack,  dessen  sulziges  Gewebe  auch  alle  Nerven- 


1)  HiLDEBRAiJDT,  Deutsche  Zeitschr.  f.  Chir.,  Bd.  XXXVI,  1893,  p.  435. 

2)  MuscATELLO,  Archiv  f.  Hin.  Chir.,  Bd.  XLVII,  1894. 

3)  WiETESTG,  Beiträge  z.  kün.  Chir.,  Bd.  XXV,  1899,  p.  40. 

4)  Seidel,  Die  Lehre  von  der  Spina  bifida.    In-Diss.  Leipzig,  1898. 

5)  Bockenheimee,  Archiv  f.  klin.  Chir.,  Bd.  LXV,  1902,  p.  697. 

6)  Fischer,  Zieglers  Beiträge,  Bd.  V,  1889,  p.  170. 
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wurzeln  ein  scheidet.  Er  wird  offenbar  von  der  kolossal  verdickten 
Araclmoidea  gebildet.  Die  Myelocele  haben  wir  uns  demnach  so  ent- 
standen zu  denken,  daß  das  offene  Rückenmark  samt  der  Pia  durch 
die  exzessiv  gewucherte  und  cystisch  degenerierte  Arachnoides  von 
der  Wirbelsäule  bezw.  der  Dura  abgehoben  worden  ist. 

Je  größer  der  ganze  Sack  ist,  um  so  dünnwandiger  und  durch- 
scheinender wird  er,  um  so  schwieriger  wird  aber  auch  die  genauere 
Bestimmung  der  anatomischen  Details  (cf.  Recklinghausen,  Fall  10 
und  11).  Durch  Schwund  der  nervösen  Substanz,  Verödung  und  Ver- 
kümmerung der  Area 
medullaris ,  besonders 

über  kyphotischen 
Krümmungen  der  Wir- 
belsäule, kann  die  Dia- 
gnose recht  kompliziert 
werden. 

Noch  schwieriger  wird 
die  Diagnose  natüiiich,  be- 
sonders für  den  Kliniker, 
wenn  sekundäre  Verände- 
rungen ,  Eiterung ,  Zerfall 
etc.  hinzutreten. 


Fig.  47.  Myelomenm- 
gocele  im  Querschnitt  nach 
BocKENHEEViEE.  a.m  Area 
medullaris,  c  Centralkapsel 
(am  oberen  und  unteren 
Ende  des  Feldes  in  die  Pol- 
tasche übergehend),  d  Dura, 
Z.e.s  Zona  epithelio-serosa, 
Z.d  Zona  dermatica,  v.W 
vordere  Wurzel,  h.  W  hintere 
Wurzel,  a  Erguß  im  Arach- 
noidealraum.  a 


Spina  bifida  subcutanea. 

Der  prinzipielle  Gegensatz  zwischen  dieser  und  der  früheren 
Gruppe  besteht  darin,  daß  die  Weichteile  sich  über  der  Wirbelspalte 
geschlossen  haben.  Die  Haut  überzieht  alle  Formen.  Bald  ist  sie 
sehr  verdünnt,  bald  wieder  hochgradig  verdickt,  höckerig,  das  sub- 
kutane Fettgewebe  vermehrt.  Mitunter  ist  auch  die  Behaarung  ab- 
norm stark. 

Gemeinschaftlich  ist  allen  Fällen  der  unvollkommene  Abschluß 
des  Wirbelkanals.  Die  Ausdehnung  des  Defektes  variiert  jedoch  sehr. 
Bei  den  breitbasig  aufsitzenden  Rachicelen  sind  gewöhnlich  mehrere 
oder  doch  ein  Wirbelbogen  [im  Fall  2  Wiebers  ^)  z.  B.  nur  der 
2.  Brustwirbel]  defekt;  bei  den  gestielten  ist  mitunter  auch  nur  ein 
Bogen  verschmälert,  unregelmäßig;  ja  es  können  sogar  die  Knochen 
vollständig  ausgebildet  sein;  zwischen  den  Processus  spinosi  oder 
seitlich  durch  die  Intervertebrallöcher  ragt  dann  der  Sack  heraus 
[Pannwitz   bei   gänseeigroßer  Meningocele  unterhalb   des  letzten 


1)  WiEBER,  Zur  Kas.  der  Spina  bifida.    Inaug.-Diss.  Gießen,  1889. 
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Lendenwirbels].  Es  ist  also  auch  hier  eine  weitgehende  Inkongruenz 
und  Variabilität  zu  verzeichnen.  —  Das  Verhalten  der  benachbarten 
Muskeln  wird  in  erster  Linie  von  den  Knochen  abhängen. 

Bemerkt  sei  hier,  daß  die  oberflächliche  Fascie  meist  kontinuierlich  nachweisbar 
ist.  Besonders  aufFäUig  ist  dies  bei  den  verborgenen  Myelocystocelen  der  Kreuzbein- 
region, die  ^vii'  bei  der  Blasendarmspalte  ganz  typisch  finden,  weil  hier  die  beiden 
Muse,  glutaei  mit  ihren  Insertionsstellen  in  der  Fascie  verschmelzen,  so  daß  der  Sack 
gewissermaßen  von  einer  Fascienmuskelplatte  bedeckt  erscheint. 

Gemeinschaftlich  ist  ferner  allen  Formen  der  Defekt  in  der  dor- 
salen Wand  der  Dura  mater.  Die  Dura  liegt  dem  Knochen  innig 
an,  seitlich  verliert  sie  sich  jedoch  im  subkutanen  Fett. 

HiLDEBEANDT  ^)  glaubt  allerdings  in  einem  Fall  einen  ganz  geschlossenen  Dura- 
sack  nachgewiesen  zu  haben,  doch  wiirde  der  Fall  schon  von  Mitscatello -)  als 
unzureichend  kritisiert. 

Die  hauptsächlichsten  Unterschiede  sind  durch  das  Verhalten  des 
Rückenmarks  und  seiner  Häute  gegeben.  Wir  gruppieren  darnach, 
indem  wir  zunächst  von  Kombinationsformen  absehen: 

1)  Myelocystocele,  eine  cystische  Ausweitung  des  Rücken- 
markskanals. 

2)  M  e  n  i  n  g  0  c  e  1  e  ^). 


1)  Die  Myelocystocele  ist  dadurch  gekennzeichnet,  daß  die  Flüs- 
sigkeitsansammlung sich  innerhalb  des  Rückenmarkes  befindet.  Der 
Nachweis,  daß  der  Hohlraum  dem  ausgedehnten  Zentralkanal  ent- 
spricht, ist  allerdings  histologisch  nicht  oft  zu  erbringen,  weil  das 
Epithel  vielfach  fehlt.  Kleine  Reste  kubischen  Epithels  genügen 
übrigens  dazu. 

Der  Knochendefekt  ist  hier  ziemlich  ausgedehnt,  sehr  oft  asym- 
metrisch, indem  die  Bogenrudimente  auf  einer  Seite  besser  ausgebildet 
sind:  häufig  finden  sich  auch  seitliche  Verkrümmungen  der  Wirbel- 
säule, mangelhafte  Ausbildung  und  Verschmelzung  einzelner  Wirbel. 
Schon  V.  Recklinghausen  und  Muscatello  sprechen  von  mangel- 
hafter Segmentierung  in  der  Anlage  der  Wirbelsäule. 

Die  Dura  fehlt  an  der  dorsalen  Zirkumferenz.  Die  weichen  Hirn- 
häute umscheiden  den  Sack  als  stark  verdickte,  sulzige,  serös  durch- 
tränkte Membran.  Die  innerste  Schichte,  die  eigentliche  Sackwand, 
weist  histologisch  die  Gefäßcharaktere  des  embryonalen  Rückenmarks 
und  Neurogliazellen  auf,  mitunter  auch  Nervenfasern  und  Ganglien- 
zellen. 

Das  Rückenmark  verhält  sich  sehr  verschieden.  Häufiger  sind 
die  Fälle,  in  welchen  die  Area  medullaris  an  der  Ventralseite  des 
Sackes  herabzieht,   die  Ausbuchtung  also  nur  dorsal  liegt.  Man 


1)  Hildebrandt,  Deutsche  Zeitschr.  f.  Chir.,  Bd.  XXXVI,  1893,  Fall  VII. 

2)  1.  c.  p.  225. 

3)  Nexjmann  (Virchows  Archiv  f.  path.  Anat.,  Bd.  CLXXVI,  1904,  p.  427) 
stellt  noch  eine  subkutane  Myelomeningocele  als  eigene  Form  auf.  Nach  der  Be- 
schreibung des  allerdings  nicht  vollständig  mikroskopisch  untersuchten  Präparates 
halte  ich  den  Fall  für  eine  Myelocystomeningocele,  deren  ventraler  Teil  geplatzt  ist. 
Das  E>pithel  ist  auf  der  dorsalen  Seite  des  Zentralkanals  erhalten,  ventral  fehlt  es 
und  N.  spricht  selbst  die  Vermutung  aus,  daß  es  (p.  449)  eine  ventralwärts  offene 
Rinne  bildet.  Bei  der  Myelomeningocele  subcut.  müßten  v>u'  einen  geschlosseneu 
Zentralkanal  erwarten. 
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findet  dann  an  der  Innenwand  ventral  das  Bild  der  Area  medullo- 
vasculosa;  oder,  wenn  das  Mark  besser  ausgebildet  ist,  die  beiden 
Vorderhörner  als  weiße,  zylindrische  Stränge  parallel  nebeneinander, 
und  durch  eine  Rinne  getrennt,  welche  sich  nach  oben  und  nach 
unten  direkt  in  den  Zentralkanal  fortsetzt.  —  Die  Nervenwurzeln 
sind  innen  nicht  frei  zu  sehen,  sie  verlaufen  ganz  in  den  Wand- 
schichten. 

Manchmal  liegt  eine  derartige  Myelocyste  eingescheidet  in  eine 
ausgedehntere  Aussackung  der  weichen  Hirnhäute ;  man  spricht  dann 
von  einer  Myelocystomeningocele.  Muscatello  sah  einmal  (1.  c. 
Fall  16)  sogar  3  Myelocysten  in  einer  solchen  Meningocele.  Das 
Verhältnis  ist  dann  wieder  verschieden,  je  nachdem  ob  die  Myelocyste 
dorsal,  ventral  oder  lateral  in  der  Arachnoidealcyste  liegt. 


Fig.  48  a — c.  a  Myelocyste  mit 
dorsaler  Meningocele. 

b  Myelocyste  nach  Muscatello 
mit  ventral  vom  Eückenmark  gelegener 
Meningocele. 

c  Myelocyste  mit  ventral  offenem 
Centralkanal  (nach  Muscatello). 

h  Haut,  p  Pia,  r  Eückenmark, 
nw  Nervenwurzel,  d  Dura. 


In  einer  zweiten  Reihe  von 
Myelocysten  liegt  die  Ausbuch- 
tung ventral,  wodurch  das  noch 
vorhandene  Rückenmark  an  die 
Dorsalseite  des  Sackes  zu  liegen 

kommt,  auch  wieder  als  bloße  Area  medullaris,  oder  in  Form  der 
erhaltenen  Hinterstränge  in  parallelen,  zylindrischen  Säulen,  welche 
den  nach  der  ventralen  Seite  hin  rinnenförmig  geöffneten  Zentral- 
kanal zwischen  sich  fassen. 

In  diesen  Fällen  bildet  das  Rückenmark  gewissermaßen  eine 
frontal  gestellte  Schleife;  aber  auch  bei  den  dorsal  ausgebuchteten 
Myelocysten  kann  es  durch  Verdickung  oder  cystische  Umwandlung 
der  ventralen  Arachnoidea  zur  Schleifenbildung  des  Rückenmarks 
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kommen.  Recht  auffällig  ist  dieselbe  z.  B.  im  3.  Fall  Fischers^), 
in  welchem  die  Myelocyste  selbst  sehr  klein  war. 

Eine  kleine  Myelocyste  mit  hochgradiger  Gefäßwucherung  in  der  Wand  und 
Zerstörung  des  Eückenmarkssubstanz,  aber  ohne  Defekt  der  Wirbelsäule  beschreibt 

MUSCATELLO  (1.  C.  p.  250). 

2)  Die  Meningocele  unterscheidet  sich  von  allen  bisher  bespro- 
chenen Formen  dadurch,  daß  sich  das  Ektoderm  sowohl  in  der  Medullar- 
rinne  als  an  der  Cutis  geschlossen  hat.  Das  Rückenmark  zieht  in  mehr 
oder  weniger  normaler  Form  in  der  Wirbelrinne  an  der  ventralen 
Sackfläche  herab.  Die  Sackwand  wird  nur  von  den  exzessiv  gewach- 
seneu und  durch  Flüssigkeitserguß  abgehobenen  Rückenmarkshäuten 
gebildet  und  von  Cutis  und  Subcutis  gedeckt.  Sie  enthält  keine 
Nervenstränge,  überhaupt  keine  nervösen  Elemente. 

Früher  hat  man  sie  für-  die  häufigste  Forni  der  SjjLna  bifida  eystica  gehalten. 
Die  genaueren  Untersuchungen  der  neueren  Zeit  lassen  sie  jedoch  sehr-  selten  er- 
schemen.  v.  Recklinghausen  fand  unter  32  FäUen  keine  Meningocele,  Prescott 
Revet  unter  20  FäUen  eine,  Hildebrandt  unter  32  Fällen  4,  Muscatello  unter 
13  Fällen  eme,  Bayer  unter  12  FäUen  keine  [zitiert  nach  Bockenheimer  2)]. 

Die  Dura  ist  stets  defekt ;  wahrscheinhch  handelt  es  sich  stets  um  eme  Flüssig- 
keitsansammlung in  einem  Ai'achnoidealsiialt.  Der  Knochendefekt  scheint  immer 
sehr  klein  zu  sein. 


Fig.  49  a  u.  b.  Meningocele  nach  Bockenheimer.  In  Fig.  a  ist  die  Pia  ab- 
gehoben, in  b  dem  Rückenmark  anhegend. 

Gemeinsam  ist  allen  cystischen  Spinae  bifidae  die  vorzugsweise 
Lokalisation  in  der  Lenden-Kreuzgegend.  Am  Hals  kommen  sie 
schon  viel  seltener  vor,  noch  seltener  am  Thorax  oder  an  tieferen 
Segmenten  des  Kreuzbeines.  Doch  sind  speziell  auch  Meningocelen 
beschrieben  worden,  welche  durch  den  Hiatus  sacralis  herausragten 
(klinisch !). 

Gemeinsam  ist  ferner  allen  Spinae  bifidae  der  Umstand,  daß  das 
Rückenmark  verlängert  erscheint  und  viel  tiefer  herabreicht  als  in 


1)  1.  c.  p.  180. 

2)  Bockenheimer,  Ai-chiv  f.  klm.  Chir.,  Bd.  LXV,  1902,  p.  717. 


Meningocele.    Spina  bifida  occulta. 
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der  Norm.  Außerdem  ist  es  in  allen  Fällen,  in  welchen  es  sich  an 
dem  Sack  irgendwie  beteiligt,  schon  makroskopisch  verändert;  es  ist 
schmal,  Hals  und  Lendenanschwellung  fehlen.  Das  deutet  auf  eine 
weit  über  die  lokale  Affektion  hinausgehende  schwere  Wachstums- 
störung. 

Ueber  die  bei  Spina  bifida  wiederholt  beobachtete  Zweiteilung  desEücken- 
markes,  Diastema tomyelie  [vgl.  Eecklinghausen  1.  c.  p.  407,  Wieting  i) 
11.  a.J,  siehe  Zentrahiervensystem. 


Unter  Spina  bifida  occulta  versteht  man  jene  Fälle,  bei 
welchen  äußerlich  weder  eine  deutliche  Wirbelspalte,  noch  ein  cystischer 
Tumor  zu  bemerken  ist  In  manchen  Fällen  scheint  äußerlich  über- 
haupt keine  Veränderung  vorhanden  zu  sein,  welche  auf  die  Anomalie 
hinweisen  würde.  In  anderen  fanden  sich  Verdickungen  der  Haut  ^) ; 
besonders  waren  es  aber  die  zirkumskripten  Hypertrichosen,  w^elche 
seit  Ornstein  und  Virchow^)  die  Aufmerksamkeit  auf  die  Anomalie 
gelenkt  haben.  Joachimsthal  konnte  1895  bereits  38  Fälle  zu- 
sammenstellen, Laudon     1897  44  Fälle. 

Nach  Joachimsthal  sind  FäUe  ohne  Hypertrichose  selten  (Bohnstedt,  Kir- 
Missox  u.  a.).  In  anderen  Fällen  fanden  sich  auflaUige  Pigmentierungen,  Narben; 
Beltnntsr  konstatierte  in  der  Haut  Teleangiektasien. 

Sie  saßen  vorzugsweise  in  der  Regio  lumbosacralis ;  aber  nicht 
immer.  Bekannt  ist  z.  B.  die  „Dame  mit  der  Pferdemähne"  ''),  deren 
27  cm  langer  Haarzopf  im  Bereich  des  2.-5.  Brustwirbels  wurzelte^). 

Der  Knochendefekt  variiert  sehr.  Man  kann  theoretisch  eine  ganze 
Reihe  aufstellen,  vom  breiten,  gewöhnlich  asymmetrischen  Bogendefekt 
bis  zur  Bildung  eines  geschlossenen,  aber  durch  isolierte,  fibrös  und 
gelenkig  verbundene  Knochen  dargestellten  Wirbelbogens,  wie  ihn 
Gruber-')  am  5.  und  6.  Halswirbel  fand. 

Seineu  Abschluß  findet  der  Defekt  durch  eine  straffe,  fibröse,  bis 
3  mm  dicke  Membran.  Die  Dura  kann  von  derselben  leicht  abzuheben 
sein,  ist  jedoch  in  anderen  Fällen  innig  mit  ihr  verbunden. 

Besonders  bemerkenswert  sind  die  Verhältnisse  des  Knochendefektes  in  3  FäUen 
gewesen.  Viechow  sah  emen  halbseitigen  Defekt  der  hüiteren  Wirbelteüe  am  Kreuz- 
bein ;  links  lag  ein  großes  Loch,  welches  die  ganze  linke  Hälfte  des  Kreuzbeüis  um- 
faßte und  um  welches  das  Os  coccygis  einen  stark  gekrümmten  Bogen  (Skohose) 
büdete.    Nach  außen  davon  lag  ein  anormaler  Knochen,  der  mit  der  Spina  iL  post. 


1)  WiETiNG,  Beiträge  zur  khii.  Chirurgie,  Bd.  XXV,  1899,  p.  40. 

2)  Deshalb  gehört  auch  der  FaU  von  Jäger  (Beitrag  zur  Kasuistik  der  Spma 
bif.  occ.  mit  lokaler  Hypertiichosis.  Inaug.-Diss.  Straßburg,  1899)  nicht  hierher,  da 
eine  offene  Rachischisis  (Fistel)  bestand.  Bemerkenswerterweise  ist  der  Mann  mit 
seiner  Fistel  18  Jahre  alt  geworden. 

3)  Spietschka,  Prager  med.  Wochenschr.,  1894,  No.  10 — 11. 

4)  Viechow,  Zeitschr.  f.  Ethnologie,  Bd.  VII,  1875,  p.  279. 

5)  JoÄCHiMSTHAL,  ViRCHOws  Ai-chiv  f.  path.  Anat.,  Bd.  CXLI,  p.  506. 

6)  Laudon,  2  FäUe  von  Hypertrichosis  sacro-lumbaUs.  Inaug.-Diss.  Königs- 
bero-  1897. 

7)  Zeitschi-,  f.  Ethnologie,  Bd.  XXIV,  1892. 

8)  Ebenso  war  der  Fall  von  Wajstjuea.  Von  der  genet.  Beziehimg  der  über 
der  Wirbelsäule  gelegenen  zirkumskripten  Hypertrichosen  zur  Spina  bif.  occ.  Inaug.- 
Diss.  Berhn,  1892. 

9)  Gruber,  Virchows  Archiv  f.  Anat.,  Bd.  LXVII,  1876,  p.  330. 
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inf.  verwachsen  wai\  —  v.  Recklinghatjsen  sah  einen  Spina  bif.  occ.  dorsahs  late- 
ralis durch  einen  vom  oberen  Ende  des  Schulterblatts  abgehenden  rippen  artigen 
Knochen  teilweise  gedeckt.  —  Joachimsthal  beschreibt  eine  teilweise  Deckung  des 
linksseitigen  Bogendefektes  durch  Verlängerung  der  rechten  BogenhäKte  über  die 
Mittellinie  hinaus. 

Das  Rückenmark  zeigt  bemerkenswerte  Befunde.  Regelmäßig  ist 
es  verlängert,  reicht  bis  in  den  Kreuzbeinkanal  hinab.  Die  Nerveu- 
wurzeln  ziehen  nicht  nach  abwärts,  sondern  horizontal  oder  gar  schräg 
nach  aufwärts  zu  den  entsprechenden  Wirbellöchern.  Muscatello 
(1.  c.  p.  264)  fand  in  dem  von  ihm  untersuchten  Fall  das  Spinalganglion 
an  der  Rückentläche  der  Wirbelbogen. 

Besondere  Beachtung  erfordert  noch  die  von  v.  Recklinghausen, 
Marchand,  Hildebrandt,  Muscatello,  Arnold  i),  Bechthold^) 
u.  a.  besprochene  abnorme  Gewebswucherung  und  -Heterotopie  inner- 
halb des  Wirbelkanals. 

V.  RECKLEsroHAUSEN  stellte  aus  der  Literatur  eine  Anzahl  von  Lipomen  zu- 
sammen, ebenso  de  Ruytee");  letzterer  erwähnte  auch  Kavernome,  Angiome, 
wohin  ferner  die  Fälle  von  Beeger^),  Sperling,  Bergmann^)  (Lymphangiom) 
gehören. 

V.  RECKLiNGHAtTSEN  fand  bei  einer  Spina  bifida  occulta  sacrolumbalis  mit  Hyper- 
trichose luid  Verlängerung  des  Rückenmarkes  um  5  Wirbel,  das  letztere  besonders 
links  eingescheidet  durch  eine  Gewebsmasse,  welche  dorsal  mit  der  Hautnarbe  m 
Verbmdung  stand  und  ventral  mit  dem  zum  großen  Teil  unkenntlich  gewordenen 
Rückenmark  verschmolzen  war.  Das  Rückenmark  und  die  Nerven  wurzeln,  besonders 
links,  waren  verschmälert  und  sklerosiert.  Die  Gewebsmasse  bestand  aus  Binde-  und 
Fettgewebe  nebst  quergestreifter  Muskulatur ;  die  letztere  ließ  sich  sogar  makroskopisch 
präparieren  und  zeigte  andeutungsweise  eine  Anordnung  ^xie  der  Multifidus  Spinae. 

Auch  RiBBERT fand  die  Wirbelspalte  in  der  Umgebung  der  Spina  bifida  occ. 
durch  eine  mit  der  dorsalen  Fläche  des  Rückenmarkes  verschmolzene  Gewebsmasse 
eiüillt,  in  welcher  histologisch  fibröses  und  Muskelgewebe  neben  reichlicher  Gefäß- 
entwicklung vorherrschend  war.  —  Mitscätello  (1.  c.  p.  262)  beschreibt  ähnUches 
Gewebe,  durch  eine  Lücke  im  Wirbelkanal  mit  der  Umgebung  zusammenhängend; 
außerdem  fand  er  ein  Cholesteatom  und  ein  Dermoid  im  Wirbelkanal.  —  Auch  der 
Fall  Benekes  ')  gehört  hierher.  —  Arnold  fand  bei  einer  komplizierten  Mißbildung 
(Sympodie,  Myelocyste,  partieller  Defekt  der  linken  Thoraxhälfte  und  Defekt  der 
Lendenmuskulatur  beiderseits)  zwischen  der  Cyste  \md  dem  Peritoneum  Tumoren, 
die  aus  den  verschiedensten  ektodermalen  und  mesodermalen  Bestandteilen  aufgebaut  **) 
waren,  und  zwar  in  wirrem  Durcheinander. 

Im  Falle  Bohnstedts  ^)  geht  das  stark  verlängerte  Rückenmark  im  Sakralkanal 
in  seine  spindelförmige  Anschwellung  über,  welche  mit  der  äußeren  Bedeckung  zu- 
sammenhängt und  2  :  1,5  cm  dick  ist.  Sie  enthält  neben  Resten  von  nervöser  Sub- 
stanz Fett,  Bindegewebe  und  Muskelfasern.  —  Auch  der  von  Bechthold  ^)  beschriebene 
Mischtumor  sei  hier  erwähnt. 

Auf  die  von  Arnold  gestreifte  Frage,  inwiefern  diese  Mischgeschwülste  für  die 
mono-  luid  bigerminale  Entstehung  der  Sakraltiunoren  zu  verwerten  sind,  soll  hier 
nicht  eingegangen  werden.  Die  große  Bedeutung  der  Befunde  für  die  Genese  der 
Spina  bifida  überhaupt  ist  schon  von  v.  RECKLiNGHAtrsEN,  Marchand  u.  a.  gewiu-digt 
worden.    Wir  werden  im  nächsten  Abschnitt  daraiif  zurückkommen. 


1)  Arnold,  Zieglers  Beiträge  zur  pathol.  Anat.  Bd.  XVI,  1894. 

2)  Bechthold,  Fall  von  Tumor  sacraüs  bei  Spina  bif.  Inaug.-Diss.  Würz- 
burg, 1897. 

3)  DE  Ruyter,  Arch.  f.  klin.  Chirurgie,  Bd.  XL,  1890. 

4)  Berger  Revue  de  Chir.,  1890,  p.  269. 

5)  Bergmann  Berl.  klin.  Wochenschr.,  1884. 

6)  RiBBERT,  ViRCHOWs  Arch.  f.  pathol.  Anat.,  Bd.  CXXXII. 

7)  Beneke,  in  Beitr.  z.  pathol.  Anat.  u.  klin.  Med.  Festschr.  f.  Wagner,  1887. 

8)  Schwalbe  und  Gredig,  Zieglers  Beitr.,  Bd.  XL. 

9)  Sohnstedt,  Beitr.  z.  Kas.  der  Spina  bif.  occ.  Inaug.-Diss.  Marburg,  1895. 
Auch  ViRCHOWs  Arch.  f.  pathol.  Anat.,  Bd.  CXL. 


Genese  der  Spina  bifida. 
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Genese  der  Spina  bifid'a.  Seit  dem  Anfang  des  18.  Jahr- 
hunderts ist  es  wohl  allgemein  anerkannt,  daß  die  Spina  bifida  eine 
angeborene  Anomalie  ist^), 
und  damals  schon,  beson- 
ders aber  seit  der  besseren 
Erkenntnis  der  Entwick- 
lungsgeschichte ,  hat  es 
nicht  an  Versuchen  ge- 
fehlt, die  Genese  zu  deuten. 
Doch  hat  sich  bis  heute 
noch  keine  Auffassung  zu 
allgemeiner  Anerkennung 
durchringen  können. 

Trotz  da  und  dort  auf- 
getauchter Zweifel  ist  heute 
die  Auffassung  ziemlich 
allgemein  anerkannt ,  daß 
zwischen  den  verschiedenen 
Formen  ein  enger  geneti- 
scher Zusammenhang  be- 
steht, daß  sie  alle  gewisser- 
maßen als  Spielarten  des- 
selben Prozesses  anzusehen 
sind.  Die  Auffassung  gibt 
sich  schon  in  der  gemein- 
schaftlichen Bezeichnung 
der  ganzen  Gruppe  als 
Spina  bifida  oder  Hydro- 
rachis  kund.  Die  Ver- 
schiedenheiten suchte  man 
damit  zu  erklären ,  daß 
man  verschiedene  Intensi- 
tät desselben  Prozesses  und 
verschiedene  Lokalisation 
(Medullarrohr ,  Rücken- 
markshäute ,  Knochen, 
Weichteile)  annahm. 

Ein  zweites  gemeinsames  Merkmal  aller  Theorien  läßt  sich  damit 
charakterisieren,  daß  eine  primäre  Affektion  angenommen  wurde, 
von  welcher  die  anderen  als  sekundäre  abhängen  sollen.  Entweder 
sollte  die  Hydrorachis  sich  bilden,  weil  die  Rückgratswandung  an 
dieser  Stelle  der  physiologischen  Belastung  nicht  genügend  standhielt, 
oder  ein  abnormer  Druck  der  primären  Hydrorachis  sollte  die  Festig- 
keit, den  normalen  Schluß  der  Wandung  verhindern. 

Die  zweite  Theorie  ist  die  ältere,  bereits  von  Haller  und  MoRGAGisri  vertretene. 
Stauung,  Kolloiddegeneration  des  Bindegewebes,  chronische  exsudative  Entzündung 
des  Ependyms  sollten  zur  Hydromyelie  fühi-en  xmd  den  Schluß  der  Wirbelsäiüe 
hindern.    Förster,  Virchow  ^)  xmd  Ahlfeld  ^)  haben  sie  akzeptiert,  und  noch 

1)  Hochstätter,  Diss.  de  spina  bif.,  Altdorf  1705,  glaubte  noch,  daß  eine 
Spina  Dif.  nach  der  Geburt  entstehen  könne. 

2)  VmCHOW,  Onkologie,  Bd.  I  und  Arch.  f.  pathol.  Anat.,  Bd.  XLII. 

3)  Ahlfeld,  Mißbildungen,  p.  292. 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III.  7 


Fig.  50.  Myelocyste  nach  Fischer,  in  ein 
Lipom  übergehend.  —  v  Wirbel,  m  MeduUa, 
d,  Dura,  vd  Dornfortsatz,  cc  spaltförmiger 
Zentralkanal,  n  Nervenwui'zeln,  s  Höhle  zwischen 
Dura  und  Rückenmark,  h  Höhle  im  untersten 
Teil  des  Rückenmarkes,  ad  Fett  (Lipom). 
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wiederholt  begegnen  Avir  ihr  in  Arbeiten  der  letzten  Jahre.  Die  Eachischisis  entsteht 
daraus  diirch  Platzen  des  Hydromyelos. 

Man  siichte  den  Beweis  dafür  m  einer  Drucksteigerung;  allein  die  gefundenen 
Werte  übersteigen  die  Norm  kaum,  luid  v.  Eecklinghausen^)  weist  mit  Recht  darauf 
hin,  daß  bei  Hydrocele  des  Hodens  ganz  ähnliche  Zalilen  gewonnen  wurden.  — 
Mit  der  Drucktheorie  würde  sich  auch  die  „Dehnung"  des  Rückenmarkes,  kennthch 
am  größeren  Abstand  der  Nerven  wurzeln,  vereinbaren  lassen.  Dagegen  spricht 
jedoch  Verschiedenes.  Bei  der  Rachischisis  sind  die  Nervenwurzeln  einander  genähert. 
Bei  den  cystischen  Formen  findet  man  statt  weiterer  Dehnungserscheinungen  im 
Gegenteil  Hyperplasien,  bindegewebige  Verdickungen,  sogar  EpithelproUferationen. 
Ganz  regelmäßig  sind  die  weichen  Rückenmarkshäute  (meist  wird  von  der  Arach- 
noides  gesprochen,  doch  läßt  sich  eine  scharfe  Abgrenzung  niclit  immer  durchfühi-en) 
bedeutend  verdickt  und  sulzig.  Diese  Befunde  allein  müssen  ausreichen,  um  eine 
primäre  Druckwirkung  eines  Hydromyelos  unmöglich  erschemen  zu  lassen. 

J.  F.  Meckel,  G.  Fleischmann  Geoffroy  St.  Hilaiee  haben  dem  gegen- 
über auf  die  Konstanz  des  Knochendefektes  und  der  Weichteilveränderungen  hin- 
gewiesen und  die  primäre  Störung  im  Mesoblast,  in  emem  Biklungsmangel  des  Meso- 
blasts  oder  in  einer  Entwicklungshemmung  der  Medulla  gesucht.  Auch  das  Londoner 
Komitee  ^)  hat  sich  dieser  Auffassung  angeschlossen ;  besonders  ist  sie  aber  von  Reck- 
LiNGHAiTSEN  und  Maechand  ausgebaut  tmd  modifiziert  worden. 

Meckel  nahm  an,  daß  zur  Zeit  des  Schlusses  des  Medullarrohres  die  Weiter- 
bildung der  nervösen  Substanz  aufhöre.  Ranke*),  Koch'^)  u.  a.  sahen  das  Wesent- 
liche m  einer  mangelhaften  Trennung  von  Horn-  und  Markblatt,  Beneke^)  in  ab- 
normer Fixation  des  Rückenmarks  an  der  Hautdecke.  [Hofmokl')  läßt  die  Ver- 
wachsung des  Rückenmarks  mit  der  äußeren  Haut  erst  sekundär  zustande  kommen.] 
Das  Londoner  Komitee  sieht  die  Störung  im  Mesoblast  als  das  Primäre  an. 

V.  Regki^UsTGHausen  führt  die  Rachischisis  und  die  Myelo(menmgo)cele  auf 
mangelhafte  Bildiuig  der  spinalen  Meningen  und  der  Weichteile  des  Rückens  zurück; 
für  die  Myelocyste  nimmt  er  an,  daß  das  Wachstum  der  Wirbelsäule  vorwiegend 
in  der  Längsrichtung  gehemmt  sei,  während  das  Rückenmark  in  normaler  Weise 
wachse  imd  endHch,  um  Platz  zu  finden,  eine  Knickung  oder  Faltung  eingehen 
müsse;  die  Folge  davon  seien  Zirkulationsstörungen  und  chronisch  -  entzündhche 
Vorgänge,  welche  zu  einer  umschriebenen  Erweiterung  des  Medullarrohres  führen. 
Besonders  wichtig  ist  v.  Reckliughausens  Hinweis  darauf,  daß  nicht  nur  die  dorsalen 
Abschnitte  der  Primordialsegmente  gehemmt  erscheinen,  sondern  auch  die  ventralen 
(Bauchspalten,  Darmblasenspalten  etc.). 

Die  Spina  bif.  occ.  wird  von  v.  Recklinghausen,  MARCHAifD  u.  a.  als  eine  Art 
intrauteriner  Heilung  verschiedener  Formen  von  Spina  bif.  cyst.  angesehen. 
Die  Ansicht  ist  vielfach,  u.  a.  von  Muscatello,  Hn^DEBUANDT,  BocKEi^HErMER 
angenommen  worden.  Noch  entschiedener  haben  Lebedeff,  Maechand,  Fischer 
die  segmentale  Wachstumsstörung  betont.  Auf  diese  Theorien  soll  bei  Besprechung 
der  kausalen  Genese  noch  eingegangen  werden. 

Eine  zweckmäßige  Beurteilung  der  formalen  Genese  ist  nur  an 
der  Hand  der  Entwicklung  des  Medullarrohres  und  seiner 
Hüllen  möglich. 

Die  erste  Anlage  des  Zentralnervensystems  bildet  die  Medullär  platte,  Avelche 
seitlich  ununterbrochen  in  das  Ektoderm  übergeht.  Sie  wandelt  sich  zunächst  m 
die  nach  hinten  offene  Rücken  furche  um,  deren  Begrenzungsränder  die  Rücken - 
Wülste  genannt  werden  (Primitiviinne,  Primitiv wülste).  Der  Verschluß  derselben 
beginnt  in  der  Gegend  des  Mittelhirns  bei  menschhchen  Embryonen  von  7  Urwirbeln 
imd  schreitet  von  hier  kopfwärts  und  kaudalwärts  fort.  Etwa  in  der  3.  Woche  ist 
der  Schluß  vollendet  (His),  bei  Embryonen  von  ca.  3  mm  Körperlänge.  —  Zugleich 
mit  der  Schließung  des  Medullarrohres  verschmelzen  auch  die  Ränder  des  Hornblattes, 
indem  die  Nahtlinie  verschwindet.  Nun  können  von  den  Urwirbeln  aus  die  Rücken- 
platten zwischen  MeduUarrohr  und  Hornblatt  hineinwachsen.  Zunächst  nur  Binde- 
gewebe (Membrana  reimiens  posterior). 


1)  1.  c.  p.  426. 

2)  Fleischmann,  De  vitiis  congenitis  circa  thoracem  et  abdomen.  Erlangen  1810. 

3)  Olm.  Soc.  of  London.  Ti-ansact.  Vol.  XVIII,  1885  p.  339-417.  —  Med. 
Times,  1885,  I,  727. 

4)  Ranke,  Jahrb.  f.  Kinderheilkunde,  N.  F.  Bd.  XII,  1879,  p.  116. 

5)  Koch,  1.  c. 

6)  Beneke,  Festschr.  f.  Wagner,  1887. 

7)  Hofmokl,  Wiener  med.  Jahrb.,  1878. 
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Die  weitere  Entwicklung  gestaltet  sich  in  der  Weise,  daß  die  Ursegmente,  welche 
anfangs  dicht  am  Medullarrohr  hegen,  von  diesem  abrücken,  da  sich  das  Blastem 
für  die  Wirbelsänle  zwischen  beide  einschiebt. 

Dasselbe  kommt  als  ein  Strom  von  öpindelzellen  aus  einer  Spalte  der  medialen 
Wand  der  vierkantigen  Ursegmente.  Die  ZeUen  breiten  sich  nach  der  MitteUinie  hin 
aus,  umfließen  das  Medullarrohr  und  die  Chorda  und  hefem  so  das  Blastem  für 
Wirbelbogen  und  Wirbelkörper.  Diese  ganze  primäre,  häutige  Anlage  der  Wirbel- 
säule ist  also  auf  die  Ursegmente  zurückzufükren.  Die  bleibende  Segmentierung  der 
knorpehgen  und  knöchernen  Wirbelsäule  selbst  wird  erst  viel  später  erworben. 

In  diesem  Stadium  der  Bildnn^  einer  häutigen  Wirbelsäulen- 
anlage muß  spätestens  die  Ursache  der  Eachischisis  gesucht  werden.  Die 
Verknorpelung  beginnt  schon  Anfang  des  2.  Monats;  in  der  6. — 7.  Woche  ist  schon 
eine  vollständige  Säule  von  knorpeligen  Kernen  vorhanden. 

Der  knorpehge  Abschluß  der  AVirbelbogen  macht  langsamere  Fortschritte ;  noch 
im  3.  Monat  sind  die  Hals-,  Lumbal-  und  Sakralgegend  physiologischerweise  offen, 
d.  h.  nur  durch  die  Membrana  reuniens  verschlossen.  Erst  im  4.  Monat  sind  die 
Wirbel  vollkommen  ausgebildet. 

Das  Eückenmark  reicht  beim  Embryo  im  3.  Monat  bis  an  das  Ende  des 
Spinalkanals ;  in  der  Gegend  des  Steißbeins  endet  es  kegelförmig  zugespitzt  mit  einer 
kleinen  Anschwelhuig.  Erst  von  da  ab  wird  es  von  der  rascher  wachsenden  Wirbel- 
säule an  Länge  überholt. 

Die  Eückenmarkshäute  entstehen  ebenfalls  aus  dem  Urwirbelblastem.  Ihre 
Anlage  ist  daher  zur  Zeit  der  ßUdung  der  häutigen  Wirbelsäule  ebenfalls  geschlossen. 

Berücksichtigen  wir  die  angegebenen  Momente,  so  müssen  wir 
als  teratogenetische  Terminationsperiode  aller  Formen 
von  Spina  bifida  spätestens  die  Mitte  der  3.  Woche  ansehen. 

Die  Versuche,  die  Entstehung  der  Mißbildung  in  eine  spätere  Zeit  zu  verlegen 
(bis  Anfang  des  4.  Monats,  wie  es  verschiedentlich  geschehen  ist),  erweisen  sich  schon 
durch  positive  anatomische  Befunde  als  verfehlt.  Ich  erinnere  an  den  p.  89  erwähnten 
9  mm  langen  Embryo  mit  Eachischisis.  TotrRNEUx  und  Martin')  haben  einen  8  mm 
langen,  Klebs  '^)  einen  13  mm  langen  Embryo  beschrieben,  Voigt  ^)  einen  knapp  18  mm 
langen  mit  Eachischisis  lumbahs  und  Diastematomyelie,  Bertacchtni  *)  einen  sechs- 
wöchentlichen Embryo. 

Damit  soll  nicht  gesagt  sein,  daß  sie  nicht  schon  früher  ent- 
stehen kann.  Aber  jedenfalls  ist  später,  nach  Abschluß  der  Mem- 
brana reuniens  posterior  und  der  Rückenmarkshäute,  die  Entstehung 
nicht  mehr  möglich.  Mit  der  Membran  ist  also  gewissermaßen  auch 
schon  die  Garantie  dafür  gegeben,  daß  die  von  den  Urwirbeln  ab- 
stammenden Blasteme  ihre  normale  Wachstumsrichtung  erhalten. 

Die  Membrana  reuniens  post.  ist  nun  selbst  ein  Produkt  von 
Urwirbeln.  Ihre  Ausbildung  erfolgt  segmental  und  geht  Hand  in 
Hand  mit  dem  Abschluß  der  Medullarrinne.  Die  Störung  muß  also 
in  jedem  Fall  zu  einer  Zeit  einsetzen,  in  welcher  die  Me- 
dullarrinne noch  offen  ist. 

Unterbleibt  die  Bildung  einer  Membrana  reuniens,  dann  muß 
infolgedessen  die  Medullarrinne  offen  bleiben.  Daß  die  nervöse  Sub- 
stanz sich  dabei  nur  sehr  mangelhaft  oder  gar  nicht  entwickelt,  kann 
auf  dieselbe  Ursache  zurückzuführen  sein  oder  als  Folgeerscheinung 
aufgefaßt  werden.  Wir  haben  es  ausschließlich  mit  einer  Wachs- 
tumshemmung des  betreffenden  Urwirbelblastems  zu  tun.  Folge: 
Eachischisis  totalis. 


1)  ToiTBNEUx  und  Mähtest,  Journ.  de  l'Anat.  et  de  la  Physiol.,  T.  XVII, 
1881,  p.  1. 

2)  Zit.  nach  Muscatello,  1.  c,  p.  279. 

3)  Voigt,  in  Merkel-Bonnets  Anatom.  Heften,  Bd.  XXX,  Heft  91, 1906.  p.  395. 

4)  Bertacchini,  Intemation.  Monatsschr.  f.  Anat.  u.  Physiol.,  Bd.  XVI, 
1899,  p.  65. 
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Kapitel_^III. 


Bleibt  die  Wachstumshemmung  auf  eine  bestimmte  Anzahl  von 
Urwirbeln  beschränkt,  so  ergibt  sich  eine  Rachischisis  partialis. 

Bei  beiden  Formen  sind  auch  die  Rückenmarkshäute  nicht 
oder  nur  sehr  mangelhaft  differenziert. 

Bei  allen  anderen  Formen  tritt  jedoch  die  Wachstumshemmung 
mehr  in  den  Hintergrund;  sie  äußert  sich  hauptsächlich  darin,  daß 
die  knöcherne  Wirbelsäule  offen  bleibt,  die  dorsalen  Abschnitte  der 
Rückenmarkshäute  sich  nur  mangelhaft  differenzieren  ^),  die  Weichteil- 
decke dünn  bleiben  kann.  Dagegen  treten  zwei  andere  Momente  in 
den  Vordergrund.  Einmal  ist  die  Wachstumsrichtung  eine 
andere;  die  Blasteme  bilden,  geometrisch  ausgedrückt,  eine  andere 
Kurve.  Und  um  diese  Kurve  zu  vollenden,  muß  auch  ihre  Wachs- 
tumsenergie gesteigert  sein. 

Den  Uebergang  bildet  die  Myelocele.  Hier  ist  —  formal  —  die 
Wachstumsrichtung  ähnlich  wie  bei  den  cystischen  Formen ;  aber  die 
Wachstumsenergie  reicht  nicht  so  weit,  daß  die  Membrana  reuniens 
zum  Abschluß  kommen  könnte,  Hautdecke  und  Medullarrinne  bleiben 
offen.  Bezeichnenderweise  erreichen  sich  die  beiden  nie,  immer  liegt 
die  Zona  serosa  (v.  Recklinghausen)  dazwischen;  ein  Moment, 
welches  gegen  die  primäre  Verklebung  von  Hornblatt  und  Medullar- 
rinne spricht. 

Reicht  die  Wachstumsenergie  aus  zur  Vereinigung  der  Mem- 
brana reuniens,  dann  ergeben  sich  die  übrigen  Formen.  Die  Deu- 
tung derselben  ist  jedoch  komplizierter,  weil  Wachstumshemmung 
und  exzessives  Wachstum  viel  mehr  ineinander  greifen.  Bei  allen 
haben  wir  eine  Hemmung,  Verzögerung  (meist  auch  abnorme  Rich- 
tung) des  Wachstums  in  den  lateralen  Abschnitten  (Wirbelbogen) ; 
bei  allen  eine  mangelhafte  Differenzierung  der  Rückenmarkshäute  im 
dorsalen  Abschnitt.  Bei  allen  aber  auch  exzessives  Wachstum  der 
Cutis  und  Subcutis  (bis  zur  Lipombildung),  und  als  hervorstechendstes 
Merkmal  ein  exzessives  Wachstum  anderer  Abschnitte  der  Rücken- 
markshäute. Es  findet  sich  ein  dickes,  sulziges  Bindegewebe  mit 
pseudocystischen  Räumen,  ein-  oder  vielkammerig ,  das  meist  als 
Arachnoides  gedeutet  wurde.  Die  Deutung  ist  ganz  belanglos;  das 
Wesentliche  ist  die  eigenartige  Hypertrophie.  Dieses  exzessive  Wachs- 
tum ist  nicht  immer  auf  dieselben  Segmente  beschränkt,  wie  etwa  die 
Veränderung  des  Rückenmarks,  sondern  greift  kranial,  eventuell  auch 
kaudal  darüber  hinaus;  daher  ein  Rückenmarksstrang  durch  den 
cystischen  Raum  ziehen  kann  (Myelocele).  Betrifft  es  mehr  dorsale 
Abschnitte  ohne  Beteiligung  der  Medullarrinne,  so  entsteht  die 
Meningocele.  Bei  der  Myelocele  kann  es  nur  ventral  bleiben  und 
treibt  dann  die  offene  Medullarrinne  cystisch  vor.  Derselbe  Vorgang 
wird  bei  geschlossener  Hautdecke  das  Rückenmark  dorsalwärts  aus- 
biegen [dabei  muß  aber  letzteres  notwendigerweise  auch  geschlossen 
sein  2)]. 

Die  cystische  Ausweitung  ist  demnach  ein  aktiver  Prozeß,  eine 
Hypertrophie    und    eigenartige  Wachstumserscheinung    der  Arach- 


1)  Die  vielbesprochene  Frage,  ob  die  Dura  geschlossen  sein  kann  oder  nicht, 
(HiLDEBRAX^DT,  MusCATELLO,  BoCKENHEOiER  u.  a.)  läßt  sich  aus  der  Welt  schaffen. 
Die  derbe  Membran,  die  oft  gefunden  imrde,  ist  weder  ausgebildete  Dura  noch 
Arachnoides;  die  beiden  Häute  sind  eben  noch  nicht  differenziert,  darum  die  Be- 
urteilung willkürlich,  aber  in  keinem  Fall  ganz  richtig. 

2)  Vgl.  p.  92  (Neuma^^ns  subkutane  Myelomeningocele). 
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noides  ein  Prozeß,  der  mit  der  Wachstumshemmung  in  der  nächsten 
Nachbarschaft  in  inniger  Beziehung  steht.  Nur  wenn  die  dorsalen 
(früher  lateralen)  Teile  der  Rückenmarkshäute  exzessiv  wuchern,  kann 
die  MeduUa  selbst  unbeteiligt  bleiben;  in  den  anderen  Fällen  greift 
der  Prozeß  auch  auf  sie  über.  Bestimmte  Segmente  des  Medullar- 
rohres,  die  allerdings  kranial  und  kaudal  meist  nicht  so  weit  reichen, 
nehmen  teil  an  diesem  aktiven  Wachstumsexzeß,  der  in  eigenartiger 
Weise  mit  der  pathologischen  Flüssigkeitsproduktion  im  Zentralkanal 
verknüpft  ist;  es  entsteht  die  Myelocyste.  Auch  hier  haben  wir 
dieselbe  Abweichung  der  seitlichen  Abschnitte  der  Medullarplatte  von 
der  normalen  Wachstumsrichtung,  mehr  oder  w^eniger  parallel  der- 
jenigen der  Membrana  reuniens.  Wenn  die  medialen  Abschnitte  der 
Medullarplatte  ein  vermehrtes  Dickenwachstum,  die  lateralen  ein 
exzessives  Breitenwachstum  aufweisen,  so  entsteht  eine  dorsale, 
im  entgegengesetzten  Falle  eine  ventrale  Ausbuchtung  der  Myelo- 
cyste. 

Dieselbe  Ursache  kann  auch  viel  weitergehende  Wachstums- 
störungen in  dieser  Zeit  bewirken.  Es  können  kleine  Partien  der 
Urwirbel  in  den  medialen  Abschnitten  förmlich  zersprengt,  zertrümmert 
werden.  Die  abgesprengten  Zellgruppen  und  Blasteme  wachsen  nun 
an  dem  neuen  Orte  weiter;  abnorme  Knochenstücke  und  Leisten 
werden  sich  finden ;  oder  abnorm  gelagerte  Muskulatur ,  Myofibro- 
lipome ,  auch  drüsige  Gebilde  können  in  dem  wirr  zersprengten 
embryonalen  Blastem  zur  Entwicklung  kommen.  Die  Mischtumoren 
werden  auf  diese  Weise  formal  in  ihrer  Genese  verständlich. 

Die  größeren  Schwierigkeiten  der  Aufklärung  liegen  auf  dem 
Gebiet  der  kausalen  Genese.  Es  ist  klar,  daß  wir  dieser  Frage 
erst  dann  mit  Aussicht  auf  Erfolg  näher  treten  können,  wenn  wir  die 
Entstehungszeit  genau  präzisieren  können. 

Mit  der  teratogenetischen  Termin atioiisperiode  allein,  dem  bislang  erreichbaren 
Endziel  der  Bestrebungen  der  Morphologie,  ist  dies  noch  nicht  exakt  möglich.  Es 
können  mir  Versuche  sein,  auf  spekulativem  Wege  über  die  mögliche  Wirkungs- 
weise supponierter  abnormer  Kräfte  Vorstellungen  zu  gewhmen.  An  solchen  Ver- 
suchen hat  es  bislang  nicht  gefehlt.  A^orwiegend  waren  es  mechanische  Momente, 
die  hervorgehoben  wurden.  Lebedeff')  hat  laereits  in  abnormen  Kiiimmungen  des 
Embryo  (mfolge  zu  enger  Kopf-  und  Schwanzkapj^e  des  Amnion)  die  Ursache  der 
Anencephahe  und  Spina  bifida  gesehen.  Mabc'hand,  Fischer  u.  a.  haben  ganz 
ähnliche  Vorstellungen  geäußert  (siehe  Schlußabschnitt  dieses  Kapitels).  Besonders 
die  segmentale  Anordnung  der  Veränderungen  war  diesen  mechanischen  Vorstellungen 
recht  günstig. 

Durch  LucKSCH  ^)  ist  auch  experimentell  der  Beweis  erbracht 
worden,  daß  abnormer  Druck  (Glassplitter  bei  Entenembryonen) 
Myeloschisis  erzeugen  kann  (vgl.  1.  Teil).  Zum  Teil  sind  jedoch 
auch  ganz  andere  Defektbildungen  daraus  entstanden  [vgl.  I.  Teil, 
p.  175,  Fig.  129]*). 

Betreif  weiterer  Erörterungen  über  die  kausale  Genese  und  die  dabei  in  Betracht 
kommenden  Gesichtspunkte,  sowie  die  experimentellen  Ergebnisse  von  Heetwig, 
MoegAjST  u.  a.  verweise  ich  auf  den  Schlußabschnitt. 


1)  Analogien  bei  der  Blase,  dem  Uterus  luid  der  Scheide,  dem  Darm,  dem 
Peritoneum  etc.  siehe  später. 

2)  Lebedeff,  Virchows  Archiv  f.  path.  Anat.,  Bd.  LXXXVI,  1881,  p.  263. 

3)  LucKSCH,  Zeitschr.  f.  Heilkunde,  1904,  p.  105. 

4)  Ueber  mechanische  Einwirkungen  vergl  E.  Rabaud  ,  Les  ph^nom^nes 
respiratoires  etc.    Bull,  de  la  Soc.  philom.  de  Paiis,  J.-B.  1908. 
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Kapitel  III. 


Rachischisis  anterior. 

Die  Spaltung  des  Wirbelkörpers  ist  eine  sehr  seltene,  aber  schon  lange  gekannte 
Mißbildung.  Bereits  Fleischmann  (1810,  1.  c,  p.  11)  hat  sie  der  Spaltung  der 
Wirbelbogen  als  prinzipiell  verschieden  gegenübergestellt.  Meckel  i)  führt  eine 
Reihe  von  Fällen  auf.  So  sahen  Budgen  und  Salzmann  eme  Lücke  in  der  Lenden- 
wirbelsäule, Fleischmann  an  Stelle  d^s  letzten  Brust-  und  1.  Lendenwirbels  nur 
eine  dünne,  biegsame  Knorpelplatte,  Camerariiis  eine  für  den  Daumen  durch- 
gängige Oeffnung  in  den  Wirbelkörpern ;  Fülp  konstatierte,  daß  die  weite  Spalte 
der  Lendenwirbel  vom  Bauchfell  abgeschlossen  war,  und  Wepfer  berichtet,  daß  man 
sogar  alle  Eingeweide,  selbst  die  Nieren,  in  der  Spalte  sichtbar  machen  konnte.  Die 
Fälle  sind  zwar  sehr-  mangelhaft  beschrieben,  doch  scheint  mir  ihre  Zugehörigkeit 
hierher  sicher  zu  sein.  Ebenso  die  der  Fälle  von  Tulpius,  Muys,  Malacarne 
[cf .  Kroner  und  Marghand  ^)].  Cruveilhier  sah  bei  einer  Spina  bifida  lumbo- 
dorsaUs  am  12.  Brust-  und  1. — 2.  Lendenwii'belkörper  eine  Spalte,  angedeutet  auch 
am  11.  Brustwirbel;  zugleich  bestand  Diastematomyeüe.  Rindfleisch*)  beschrieb 
2  Fälle,  m  deren  einem  sämtüche  Rückenwirbel  gespalten  und  auseinander  gedrängt 
waren. 

Ferner  ist  hier  der  von  Damann  ^)  beschriebene  Fall  zu  nennen.  Ausgedehnte 
Rachischisis  ant.  et  post.  der  verkürzten  Wirbelsäule;  der  relativ  große,  nach  hinten 
geneigte  Kopf  schien  direkt  in  die  Beckenknochen  überzugehen.  Sämthche  Hais- 
und Brustwirbel  total  gespalten,  die  Lendenwirbel  normal,  das  Kreuzbein  hinten 
gespalten.  Der  Oesophagus  mit  den  Hirnhäuten  verwachsen.  Ob  die  nicht  genauer 
untersuchten  Fälle  von  Kölliker  ^)  und  Stevenson  ')  hierher  gehören,  ist  zweifel- 
haft.. Weiter  reihen  sich  noch  die  Beobachtungen  von  Schmidt^),  Küster^)  und 
mü-'")  hier  an.  Auch  Zerraths")  Fall  ist  zu  nennen.  In  allen  genannten  Fällen 
hatte  die  Spalte  der  Wirbelkörper  keinen  direkten  Einfluß  auf  die  Entwicklung  der  vis- 
ceralen Organe  (ausgenommen  etwa  die  Angabe  Damanns,  daß  der  Oesophagus  mit 
den  Hirnhäuten  verwachsen  war).  Daneben  ist  nun  eine  Reihe  von  Fällen  bekannt, 
in  welchen  viscerale  Organe,  und  zwar  regelmäßig  nur  verschiedene  Abschnitte  des 
Darmkanals,  mitbeteihgt  waren. 

SviTZER  ^'^)  sah  bei  einer  bis  zum  9.  Brustwirbel  reichenden  Wirbelkörperspalte 
eine  Peritonealausstülpung  mit  Darmschlingen  im  Spalt  vortreten.  Levys  '■'')  und 
RiNDFLEiscHs  '*)  Beobachtungen  waren  ganz  analog,  ebenso  die  von  Remse  '^),  in 
dessen  Falle  fast  sämtliche  kaudale  Wirbelkörper  gespalten  waren.  Auch  bestand 
hier  Defekt  einzelner  Darmabschnitte  und  Isoherung  verschiedener  Teile  desselben, 
mehrere  selbständige  Oeifnungen  des  Dünndarms  im  Wirbelspalt. 

Aehnüche  Defekte  im  Darmkanal  haben  Muscatello  ^'')  (Kommunikation 
zwischen  Oesophagus  und  4.  Ventrikel),  Veraguth^')  und  Lxjcksch^^)  (mehrfach) 
beschrieben.    Von  besonderem  Interesse  für  die  Genese  sind  noch  die  Fälle  von 


1)  Meckel,  1.  c.  p.  358  u.  360. 

2)  Kroner  und  Marchand,  Archiv  f.  Gyn.,  Bd.  XVII,  1881,  p.  460. 

3)  Cruveilhier,  Anat.  pathol.,  Liv.  VI,  PI.  3. 

4)  Rindfleisch,  Virchows  Archiv  f.  path.  Anat.,  Bd.  XXVII,  1863,  p.  137 
(und  Bd.  XIX). 

5)  Damann,  Fall  von  Rachischisis  anter.  et  poster.  mit  Hernia  diaphragmatica. 
Inaug.-Diss.  Berün,  1882. 

6)  V.  Kölliker,  Sitzungsberichte  der  phys.-med.  GeseUsch.  zu  Würzburg, 
1886,  p.  32. 

7)  Stevenson,  Lancet,  1894,  Vol.  II,  p.  910. 

8)  Schmidt,  Fall  von  WirbelsäulenmißDÜdung.    Inaug.-Diss.  Zürich,  1897. 

9)  Küster,  De  spina  bifida  disquisitio.    Diss.  Gryphiae,  1842. 

10)  Kermauner,  Zeitschr.  f.  Heilkunde,  1906,  Heft  4. 

11)  Zerrath,  Fall  von  Sakraltumor  mit  Spina  bifida.  Inaug.-Diss.  Königsberg, 
1887. 

12)  Svitzer,  Müllers  Archiv  f.  Anatomie,  1839,  p.  35. 

13)  Levy,  Müllers  Archiv  f.  Anat.,  1845,  p.  22. 

14)  Rindfleisch,  Virchows  Archiv  f.  path.  Anat.,  Bd.  XIX,  p.  546. 

15)  Remse,  Beitrag  zur  Lehre  von  der  Wirbelspalte.  Inaug.-Diss.  Erlangen,  1877. 

16)  MuscATELLO,  Archiv  f.  khn.  Chirurgie,  Bd.  XLVII,  1894,  p.  196. 

17)  Veraguth,  Archiv  f.  Entwicklungsmechanik  der  Organismen,  Bd.  XII, 
1901,  p.  53  (FaU  8). 

18)  LucKSCH,  Zeitschi-,  f.  HeUkunde,  Bd.  XXIV,  1903,  p.  143. 
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Moeel-Geoss  ^)  luid  Schlippe  =).  Moeel-Geoss  fanden  den  Magen  dorsal  voll- 
ständig gespalten,  seine  Schleimhaut  fläche  derart  ektopisch  ira  WirbeLkanal,  daß  oben 
der  Oesophagus,  unten  das  Duodenum  frei  an  der  Oberfläche  mündeten ;  gleichzeitig 
Fissura  vesicalis.  Es  waren  alle  "Wirbelkörper  gespalten.  Schlippe  fand  in  der 
WLrbelspalte  den  Älagen  sogar  sackförmig  mvertiert,  so  daß  die  Schleimhautfläche 
außen  lag ;  in  dem  mit  Serosa  ausgekleideten  Inneren  des  Sackes  lag  die  IVIilz. 


Fig.  51.  Skelett  einer  Kachischisis  mit  Spaltimg  der  Wirbelkörper  nach 
Schmidt.   (Bezeichnungen  vergl.  im  Original.) 


1)  Morel  u.  Geoss,  Ai-chiv  de  Tocologie,  1878,  p.  626. 

2)  Schlippe,  P.,  Ein  Fall  von  "Wirbelkörperspalte.  Inaug.-Diss.  Leipzig,  1000. 
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Auch  Gaddi^)  sah  Magen  und  Milz  durch  die  Wirbelspalte  treten,  Lallemand') 
den  Darm. 

Mehr  oder  minder  hochgradige  Störungen  der  visceralen  Organe  fanden  sich 
übrigens  auch  in  den  meisten  früher  erwähnten  Fällen,  nämhch  ausgedehnte  Zwerch- 
feUshemien.    In  Cruveilhiees  ^)  Fall  war  auch  der  Oesophagus  unterbrochen  und 

invagmiert,  und  auch  ein  Teil 
der  linken  Limge  (Abkömmling 
des  Oesophagus)  durch  den  Spalt 
nach  außen  getreten. 

Diesen  beiden  Gruppen  läßt 
sich  nun  eine  dritte  gegenüber- 
stellen, bei  welcher  nur  die 
Wirbelkörper  gespalten  waren, 
wähi'end  die  Wirbelbögen  voll- 
kommen zum  Abschluß  kamen. 
Auch  das  Rückenmark  war  wohl- 
gebildet; nur  die  Rückenmarks- 
häute hatten  sich  in  Form  großer, 
gestielter  cystischer  Säcke  ven- 
tralwärts  vorgestülpt.  Solche 
Fälle  von  Meningocele  anterior 
smd  von  Kroxee-Marchand  "•), 
Bryant'^),  Virchow"),  Weg- 
jfER ')  (beide  mit  Defekt  der 
Wirbelbogen  kombmiert) ,  Em- 
MET^),  G.  Thomas"),  Hugen- 

BERGER 1"),  HOFMOKL  '^),  LÖH- 
LEIN ^'^),     NiEBERDING '"),  NeU- 

gebatjer'*),  Pupovac"),  Bar- 
BARiisr  et  Deve^")  beschrieben 
worden. 

Das  Vorkommen  der- 
artiger Wirbelkörperspalten 
Ausmimdung  des  Darmes  in  der  Wirbelspalte.     weist  ohne  weiteres  auf  eine 
(Bezeichnungen  fortgelassen,  vergl.  Original.)  bilaterale  Anlage  der  Kör- 

per hin,  und  der  Nachweis 
dafür  ist  auch  u.  a.  von  Marchand  (1.  c.)  direkt  erbracht  worden.  Die 
dritte  Gruppe  beweist  uns  aber  zugleich  (ebenso  wie  alle  Fälle  von 
Rachischisis  posterior  andererseits)  eine  gewisse  Unabhängigkeit  des 
Wachstums  beider  Bestandteile  des  Wirbels. 

Nach  den  obigen  Ausführungen  über  die  formale  Genese  der  Spina 
bifida  kann  es  nicht  schwer  fallen,  die  formale  Genese  der  Wirbel- 
körperspalte richtig  zu  deuten.  Wir  müssen  auch  hier  wieder  in  jene 
Zeit  des  embryonalen  Lebens  zurückgehen,  in  welcher  die  primitive, 


1)  Gaddi,  zitiert  nach  Muscatello,  1.  c.  p.  197. 

2)  Ebenda,  p.  196. 

3)  Cruveilhier,  Anat.  path.,  Paris  1824—42,  Liv.  XX,  PI.  5—6. 

4)  Kroner-Marchand,  Archiv  f.  Gynäkologie,  Bd.  XVII,  1881. 

5)  Bryant,  Cannstatts  Jahresbericht,  Bd.  IV,  1858,  p.  25.  Lond.  path.  Soc. 
Transact.,  Vol.  II,  1860,  p.  299. 

6)  ViRCHOW,  Geschwülste,  Bd.  I,  p.  189. 

7)  Wegner,  Beiträge  zur  Geb.  u.  Gyn.,  Bd.  I,  1870,  p.  83. 

8)  Emmet,  Amer.  Journ.  of  Obstetr.,  1871,  p.  623. 

9)  Zitiert  nach  Neugebatjer,  siehe  unten. 

10)  Hugenberger,  Archiv  f.  Gyn.,  Bd.  XIV,  1879,  p.  1. 

11)  HoFMOKL,  Wiener  med.  Jahrbücher,  1878,  p.  447. 

12)  LÖHLEIN,  Gyn.  Tagesfragen,  1895,  Heft  4,  p.  32. 

13)  NiEBERDiNG,  Münchencr  med.  Wochenschr.,  1904,  No.  31. 

14)  Neugebauer,  Hegars  Beiträge,  Bd.  IX,  1905,  p.  198. 

15)  PuPOVAC,  Centralbl.  f.  Chii-.,  1905,  p.  453. 

16)  Barbarin  et  Deve,  BuU.  et  M6m.  de  la  oc.  anat.  de  Paris,  1899. 
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Fig.  52.  Rachischisis  totalis  nach  Veraguth. 
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häutige  Wirbelsäule  noch  nicht  gebildet  ist;  also  ist  die  teratogene- 
tische  Terminationsperiode  Ende  der  zweiten  oder  Anfang  der  dritten 
Woche  zu  verlegen.  Aber  während  es  sich  bei  der  Rachischisis  posterior 
um  eine  Wachstumshemmung  in  den  lateralen  Abschnitten  der 
Medullarplatte  und  in  den  dorsalen  (lateralen)  Teilen  der  Membrana 
reuniens  resp.  der  ürwirbel  handelt,  ist  hier  die  Mitte  der  MeduUar- 
rinne  und  der  ventral  von  derselben  liegenden  Gebilde  getroffen.  Hier 
wächst  das  Mesoderm  aus  den  ürwirbeln  nicht  entsprechend  nach  der 
Medianlinie  vor ;  es  bleibt  nur  sehr  dünn,  oder  es  fehlt  ganz,  es  fehlt 
sowohl  die  Somato-  als  die  Splanchnopleura,  und  nacktes  Entoderm 
bleibt  in  diesem  Bezirk  liegen.  Daß  das  entodermale  Epithel  ohne 
Mesodermdecke  bald  zugrunde  gehen  muß  und  so  zur  offenen  Kommu- 
nikation mit  der  Rückenfläche  führt,  ist  leicht  verständlich. 

Es  ist  vielleicht  kein  Zufall,  daß  die  Kombination  von  Rachischisis 
anterior  und  posterior  mit  abnormer  Darmausmündung  vorwiegend  in 
der  Brust-Halsgegend  sitzt,  während  die  Meningocele  anterior  das 
Kreuzbein  bevorzugt. 

Die  Medullarplatte  muß  in  allen  Fällen  durch  diese  Kommuni- 
kation mit  dem  Darm  halbiert  sein.  Abweichungen  von  dieser  theo- 
retisch aufzustellenden  Forderung  sind  mir  nicht  bekannt. 

Die  Diasteniatomyelie,  die  Sijaltung  der  Medullarplatte,  ist  aber  auch  häufige 
Begleiterscheinung  in  der  ersten  Gruppe,  selbst  bei  der  Rachischisis  poster.  und  bei 
den  cystischen  Formen  von  Spina  bihda  ist  sie  wiederholt  beobachtet  worden.  In 
diesen  Fällen  ist  dann  meist  eine  oder  auch  beide  Hälften  zu  einem  eigenen  Rohr 
geschlossen.  Wir  haben  es  also  auch  hier  wieder  mit  emer  weitgehenden  Unab- 
hängigkeit des  Wachstums  im  Mesoderm  und  Ektoderm  zu  tun.  Offenbar  handelt 
es  sich  hier  um  geringere  Grade  von  Spaltung,  um  rechtzeitig  schwindende  kausale 
Momente,  die  einer  Art  von  Heilungsprozeß,  einem  nachholenden  physiologischen 
Wachstum  infolgedessen  nicht  mehr  hmderhch  smd. 

Suchen  wir  uns  das  Bild  zu  rekonstruieren,  wie  es  unsere  Deduk- 
tionen aus  der  Morphologie  dieser  komplizierten  Mißbildungen  für  das 
Stadium  der  teratogenetischen  Terminationsperiode  derselben  ergaben, 
so  erhalten  wir  Befunde,  welche  den  von  Hertwig  Todd  ^),  Morgan  ^), 
Roux  u.  a.  experimentell  durch  Schädigung  einzelner  Elastomeren  bei 
Fröschen,  durch  Polyspermie  etc.  erhaltenen  Embryonen  recht  ähnlich 
sind  (Fig.  53 — 55).  Der  Dotterpfropf  wird  in  der  Medullarrinne  sichtbar. 
Bei  Fischen  sind  diese  Formen  als  Vorläufer  der  Mesodidymi  (Du- 
plicitas  media)  von  Lereboullet  und  Oellacher  anzusehen  (vgl. 
II.  Teil,  p.  301  If.).  Wenn  beim  Menschen  auch  so  hochgradige  Formen, 
wie  bei  den  Fischen,  mit  Verdoppelung  des  Herzens,  des  Darmes, 
nicht  beobachtet  sind,  so  deutet  doch  der  anatomische  Bau  der  Meso- 
didymi darauf  hin,  daß  wir  es  bei  der  Rachischisis  anterior  et  posterior 
der  Menschen  mit  derselben  Mißbildung  zu  tun  haben,  nur  mit  einem 
weniger  hohen  Grade.  Das  Wesentliche  ist  wohl  darin  zu  sehen,  daß 
zwar  das  Rückenmark  geteilt  ist,  aber  hier  wie  dort  die  Urwirbelreihe 
auf  jeder  Seite  einfach  bleibt. 

Es  ist  wohl  wahrscheinlich,  daß  die  Fälle  der  ersten  Gruppe  im 
Sinne  unvollkommener  Heilungsvorgänge  dieser  sog.  Duplicitas  media 
zu  deuten  sind,  indem  Mesoderm  in  mehr  oder  weniger  regelmäßiger 


1)  Ausgenommen  die  Meningocele  anterior,  welche  eine  rein  mesodermale  Miß- 
bildimg  ist. 

2)  Hertwig,  Archiv  für  mikrosk.  Anat..  Bd.  XXXIX,  1892,  p.  353. 

3)  Todd,  Archiv  fiü-  Entwicklungsmechanik,  Bd.  XVIII,  1904,  p.  489. 

4)  Morgan,  ebenda,  p.  507. 
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Weise  über  die  dorsale  Fläche  des  Dotterpfropfes  hinüberwächst.  Es 
ist  auch  möglich,  daß  jede  andere  Form  von  Spina  bifida  im  Sinne 
der  Ausführungen  Hertwigs  ebenso  als  unvollständige  Heilung  des- 
selben primären  Stadiums  aufzufassen  ist  ^).  Doch  sind  dies  vorläufig 
noch  Schlußfolgerungen,  für  welche  die  Morphologie  selbst  noch  keine 
zwingenden  Argumente  aufzuweisen  hat. 


Fig.  53.  Fig.  54.  Fig.  55. 


Fig.  53.  Embryo,  an  dessen  Rücken  der  Dotterpfropf  sichtbar  ist.  Nach 
Hertwig. 

Fig.  54.  Embryo  des  Hechtes  nach  Leeeboullet,  3.  Tag..  Sog.  Vorläufer 
der  Mesodidymi. 

Fig.  55.  Nach  Mokgan.  Am  unteren  Ende  des  Eückens  ist  der  Dotterpfropf 
sichtbar. 


Schwanzbildung  Ibeini  Menschen. 

Bei  der  Besprechung  der  monogerminalen  und  bigerminalen  Sakral- 
teratome  im  II.  Teil  2)  ist  auch  kurz  auf  die  Untersuchungen  von 
TouRNEUx  und  Hermann^)  verwiesen  worden,  welche  uns  die  Reste 
der  embryonalen  Schwanzknospe  im  späteren  fötalen  Leben  kennen 
gelehrt  haben.  Sie  beschreiben  dieselben  als  „vestiges  coccygiens". 
Neuerdings  haben  besonders  Unger  und  Brugsch*)  sich  damit  be- 
schäftigt und  zugleich  eine  morphologische  Erklärung  für  das  Bestehen- 
bleiben von  schwanzähnlichen  Gebilden  beim  Menschen  gegeben. 

Als  äußerlich  sichtbares  Kennzeichen  ist  das  schon  von  Ecker*)  so  gedeutete 
Steißbemgrübchen  (Fovea  coccygea)  und  der  Steü^haarwirbel  aufzufassen,  die  Stelle, 
an  M'elcher  Luschkas  Lig.  caudale,  die  fibröse  Fortsetzung  der  Wirbelsäule,  von  der 
Rückfläche  des  Steißbeins  her  in  das  Gewebe  der  Cutis  ausstrahlt.  Im  Lig.  caud. 
fanden  Unger  rmd  Betjgsch  regelmäßig  epitheUale  Reste  (die  kaudalen  Rückenmarks- 
reste), das  Ende  der  Dura  mater,  der  Arteria  sacrahs  media  und  des  Sympathicus. 
Diesen  morphologischen  Beweis  haben  sie  durch  Reihenuntersuchungen  bei  Embryonen 


1)  Ich  erwähne  hier  die  Notiz  Hertwigs  (1.  c,  p.  425,  Anm.),  daß  bei  Peripatus 
der  Urmund  die  ganze  Länge  des  Rückens  einnimmt  und  noch  zu  einer  Zeit  geöffnet 
ist,  wo  schon  an  seinen  Rändern  zu  beiden  Seiten  des  Spaltes  eine  Anzahl  von  Ur- 
segmenten  entstanden  ist. 

2)  p.  373. 

3)  TouRNEux  und  Hermann,  Arch.  de  l'Anat.  et  de  Physiol.,  1887. 

4)  Unger  imd  Brtjgsch,  Archiv  für  mikroskoio.  Anatomie  und  Entwickl., 
Bd.  LXI,  1902,  p.  151. 

5)  Ecker,  Archiv  für  Anthropologie,  1880,  No.  12. 

6)  Luschka,  Das  Becken,  1861. 
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vervollständigt,  so  daJß  also  heute  unsere  Vorstellung  über  "Werden  und  Vergehen  des 
menschlichen  Schwanzes  eine  recht  klare  ist. 

In  frühen  Entwicklungsstadien  hat  der  menschUche  Embryo  einen  Schwanz 
[Keibel  ^)J,  der  bei  9  mm  Körperlänge  seinen  Höhepunkt  erreicht  und  2  mm  lang 
ist.  Schon  im  Beginn  des  zweiten  Monats  tritt  eine  Reduktion  desselben  zum  Schwanz- 
höcker ein.  Es  geschieht  dies  morphologisch  durch  Abgliederung  eines  nur  aus 
Mesoderraresten  bestehenden  Zapfens,  des  Schwanzfadens.  In  demselben  bleiben 
die  kaudalen  Rückenmarksreste  bis  zum  Ende  des  intrauterinen  Lebens  erhalten.  Mit 
dem  weiteren  Wachstum  rückt  der  Schwanzfaden  auf  die  dorsale  Fläche  des  Em- 
bryos und  schwindet  endhch,  die  Rückenraarksreste  bleiben  im  Lig.  caudale  unter 
der  Haut  liegen. 

Die  Mannigfaltigkeit  der  Morphologie  dieser  Körperregion,  die  BUdung  von 
Cysten '-),  von  sakrococcygealen  Fisteln  läßt  sich  damit  sehr  gut  in  Einklang  bringen. 
Die  Frage,  wie  weit  andere  Tumoren  der  Steißbeingegend  damit  in  Zusammenhang 
gebracht  werden  können,  ist  noch  nicht  spruchreif.  Auf  die  Steißdrüse  können  sie 
keinesfalls  bezogen  werden,  seit  M.  B.  ScmiiDT  neben  einem  solchen  Tumor  die 
Steißdrüse  nachgewiesen  hat. 

Erwähnt  seien  noch  die  Befunde  von  Knorpelspangen,  Drüsenschläuchen  und 
Plattenepithelcysten  zwischen  Steißbeia  und  Mastdarm  [R.  Meyer'),  Thalek*)]. 

Seit  Bartels  ^)  ist  eine  Reihe  von  Kaudalanhängen  beim  Menschen 
beschrieben  worden.  Es  waren  dies  zylindrische,  oft  ein  wenig  mit 
Haaren  bedeckte  Gebilde,  die  mitunter  eine  Länge  von  7 — 8  cm  er- 
reichten und  tingerdick  waren  [Waldeyer  ^)].  Sehr  selten  enthielten 
sie  ein  Knorpelknochenskelett,  meist  waren  sie  ganz  weich,  enthielten 
nur  Fett  und  Bindegewebe  (zum  Unterschied  von  den  Teratomen). 
Regelmäßig  standen  sie  mit  dem  unteren  Ende  der  Wirbelsäule  in 
festerer  Verbindung  [Konstantinowitsch  ^)J. 

Bezüglich  der  Streitfrage,  was  man  imter  einem  echten  Schwanz  zu  verstehen 
habe,  verweise  ich  auf  Waldeyer.  Rodenacker  ")  und  Konstanthstowitsch.  Der 
pathologische  Anatom  braucht  im  Sinne  Waldeyers  nur  äußerhch  sichtbare  Schwänze 
als  solche  zu  bezeichnen. 

Histologisch  findet  sich  eine  Art  Achsenstrang,  ein  zentraler  Teü  aus  Binde- 
gewebe, Gefäßen,  Nerven  bestehend,  der  sich  an  der  Spitze  auffasert.  Auch  quer- 
gestreifte Muskulatur  wurde  gefunden. 

Die  Verbindung  mit  der  Wirbelsäule  läßt  eine  Uebertragung  der 
kurz  skizzierten  embryonalen  Befunde  sehr  wohl  zu.  Man  kann  also 
die  Schwänze  als  Schwanzknospen  auffassen,  die  zu  selbständigem 
Wachstum  angeregt  sind  [Brugsch '^)J. 

Die  Grenese  der  Mißbildungen  des  Rumpfes. 

In  den  einzelnen  Kapiteln  habe  ich  mich  bei  Besprechung  der 
Genese  der  Mißbildungen  des  Rumpfes  auf  den  formalen  Teil  be- 
schränkt und  die  kausale  Genese  nur  gelegentlich  gestreift.  Es  ge- 
schah das  im  Interesse  der  Einheitlichkeit  und  Uebersichtlichkeit  der 


1)  Keibbl,  Archiv  für  Anatomie,  1891. 

2)  Siehe  auch  Aschofp,  bi  Lubarsch-Ostertags  Ergebnissen,  Bd.  II,  1895, 
p.  487. 

3)  R.  Meyer,  Virchows  Archiv  f.  pathol.  Anat.,  Bd.  CLXXIX,  1905,  p.  334. 

4)  Thaler,  Deutsche  Zeitschr.  f.  Chir.,  Bd.  LXXIX,  1905,  p.  112. 

5)  Bartels,  Archiv  für  Anthropologie,  Bd.  XIII,  1881;  Bd.  XV,.  1884. 

6)  Waldeyer,  Sitzimgsberichte  d.  Kgl.  Pr.  Akad.  d.  "Wissenschaften  Berlin, 
Bd.  XXXIII,  1896,  p.  775. 

7)  KoiTSTANTiNOWiTSCH,  Zeitschrift  f.  Heilkunde,  Bd.  XXVIII,  1907,  p.  1. 

8)  Rodenacker,  Ueber  den  Säugetierschwanz  mit  besonderer  Berücksichtigung 
der  kaudalen  Anhänge  des  Menschen.    Inaug.-Diss.  Freiburg,  1898. 

9)  Brijgsch,  Zeitschrift  für  Heilkunde,  Abt.  p.  path.  Anat.,  Bd.  XXVIII,  1907. 
p.  155. 
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Darstellung.  Dabei  hat  sich  bei  den  einzelnen  Formen  ganz  unab- 
hängig die  Notwendigkeit  ergeben,  die  teratogenetische  Termi- 
nationsperiode,  den  spätesten  Zeitpunkt,  in  welchem  alle  die  ge- 
nannten Mißbildungen  entstehen,  im  allgemeinen  in  den  Anfang 
der  dritten  embryonalen  Lebenswoche  (Körperlänge  bis  etwa 
3  mm)  zu  verlegen. 

Für  die  Spina  bifida  konnte  mit  Sicherheit  ausgeführt  werden, 
daß  die  Störung  spätestens  vor  Schluß  der  mesodermalen  Membrana 
reuniens  posterior  einsetzen  muß.  Für  die  Spaltbildungen  an  der 
vorderen  Rumpfwand  ließ  sich  das  a  priori  nicht  so  sicher  aussagen. 
Dieser  Unterschied  würde  für  die  zeitliche  Festlegung  nichts  bedeuten, 
da  ja  die  ventralen  Abschnitte  der  Urwirbel,  bezw.  die  Seitenplatten 
sich  früher  entwickeln  als  die  dorsalen.  Es  ist  jedoch  nicht  wahr- 
scheinlich, daß  eine  derartige  Störung  noch  eintreten  kann,  wenn  die 
Membrana  reuniens  anterior  Rathkes  ihre  normale  Gestaltung  er- 
langt hat;  wir  werden  vielmehr  per  analogiam  dahin  gedrängt,  anzu- 
nehmen, daß  alle  Spaltbildungen  vor  Schluß  derselben  entstehen  müssen. 
Ihre  definitive  Form  erhalten  sie  freilich  erst  dadurch,  daß  auch  das 
Wachstum  der  von  den  Urwirbeln  abstammenden  Hautmuskelplatten 
entsprechend  gehemmt  ist,  bezw.  in  abnorme  Richtung  geraten  kann, 
daß  ferner  die  visceralen  Organe  für  ihr  Wachstum  und  ihre  Verbreitung 
im  Räume  abnorme  Bedingungen  finden,  und  endlich  auch  exzessives 
Wachstum  in  sehr  verschiedener  Anordnung  und  Form  Platz  greift. 

Das  Wesentliche  der  formalen  Genese  können  wir  also  dahin  zu- 
sammenfassen, daß  es  sich  um  eine  Störung  der  W^achstumsintensität 
(in  erster  Linie  Hemmung,  in  zweiter  Linie  Exzeß)  und  der  Wachs- 
tumsrichtung im  Gebiet  der  Membrana  reuniens,  des  ersten  meso- 
dermalen Blastems  der  Körperwandungen,  handelt. 

Das  zweite  wesentliche  Moment,  welches  sich  aus  der  Morpho- 
logie ableiten  läßt,  ist  die  ausgesprochen  segmentale,  metamere 
Anordnung  aller  typischen  Mißbildungen  des  Rumpfes.  Bei  den 
Mißbildungen  des  Rumpfes  ist  dieselbe  weniger  augenfällig,  als 
bei  verschiedenen  Genitalmißbilduugen  (vergl.  die  Kloakenbildungen, 
den  Pseudohermaphroditismus),  aber  doch  nicht  zu  leugnen.  — 
Diese  Metamerie  kann  so  gedeutet  werden,  daß  eine  Anzahl  schon 
existierender  Metanieren  des  Körpers  (Urwirbel)  in  ihrem  Wachstum 
pathologisch  beeinflußt  werden;  aber  ebensogut  ist  natürlich  die  Auf- 
fassung möglich,  daß  die  Urwirbel  sich  erst  sekundär  einer  schon 
bestehenden  pathologischen  Veränderung  in  ihrem  Wachstum  anpassen. 
Es  kann  also  die  Metamerie  keineswegs  in  dem  Sinne  ausgelegt  werden, 
daß  die  Mißbildung  erst  entstanden  ist,  nachdem  die  Segmentierung 
des  Körpers  bereits  ausgebildet  war. 

Eine  auf  den  ersten  Blick  frappierende  und  der  metameren  Auf- 
fassung scheinbar  widersprechende  Erscheinung  ist  der  häufig  anzu- 
treffende Befund,  daß  Wachstumshemmung  und  Exzeß  nebeneinander 
in  derselben  Metamere,  wenn  auch  an  verschiedenen  Organen,  zu 
finden  sind.  Ich  erinnere  an  die  exzessive  Verdickung  der  Hirnhäute 
neben  ihrer  mangelhaften  Differenzierung  bei  der  Spina  bifida  cystica 
u.  a.  Dieses  Nebeneinander  wird  jedoch  verständlicher,  wenn 
wir  es  zeitlich  aufeinander  folgen  lassen.  Man  kann  es  dann  sogar 
wahrscheinlich  als  Regel  betrachten,  daß  die  Nachbarschaft  (auch 
kranial  und  kaudal)  hypertrophiert,  exzessiv  wächst,  wenn  ein  Organ, 
eine  bestimmte  Region  im  Wachstum  zurückgeblieben  ist.    Bei  der 
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Rumpfwand  selbst  tritt  dies  allerdings  nicht  hervor,  weil  der  metamere 
Typus  bald  verwischt  wird  und  dann  eventuelle  Hypertrophie  be- 
nachbarter Metameren  nicht  mehr  klar  zum  Ausdruck  kommt 

Sehr  deutlich  ist  die  Metamerie  an  den  langen  Hohlorganen,  z.  B. 
Darm,  Ureter  (partielle  Ektasien  und  Stenosen). 

Ein  drittes  Moment,  welchem  wir  Rechnung  tragen  müssen,  ist 
die  bilateral-asymmetrische  Anordnung  der  Defekte.  Nur 
kleine  Defekte  (Nabelschnurbrüche,  Blasenspalten,  kleine  Rachischisen) 
erscheinen  vollkommen  symmetrisch,  weil  wir  geringfügige  Abweichungen 
nicht  festzustellen  in  der  Lage  sind.  Ausgedehntere  Defekte  sind  stets 
asymmetrisch,  die  eine  Seite  ist  im  Wachstum  mehr  zurückgeblieben 
als  die  andere. 

Stärkeres  Zurückbleiben  des  Längenwachstums  einer  Seite  muß 
zu  ^'erkrümmungen  der  Körperachse,  zu  Skoliosen,  Lordosen,  Ky- 
phosen führen.  Besonders  hochgradig  werden  die  Unterschiede,  wenn 
auf  der  einen  Seite  Wachstumshemmung,  auf  der  anderen  Wachs- 
tumsexzeß eintritt. 

Die  hochgradigsten  Defekte  der  Rumpfwand  mit  Fehlen  einer 
Extremität  (p.  55)  konnten  wir  bei  der  Analyse  der  Morphologie 
auch  nur  bis  auf  die  (totale  einseitige)  Wachstumshemmung  der  be- 
treifenden Urwirbelmetameren  zurückführen.  Wir  können  aber  nicht 
unterlassen,  darauf  hinzuweisen,  daß  dort  ähnlich  wie  bei  der  Rachi- 
schisis  anterior  nahe  Beziehungen  sich  konstruieren  lassen  zu  den 
von  Roüx  u.  a.  experimentell  durch  Blastomerenschädigung  er- 
zielten Hemiembryonen.  Es  ist  sehr  wahrscheinlich,  daß  die  Ent- 
stehungszeit derselben  viel  früher  anzusetzen  ist,  als  wir  dies 
für  die  teratogenetische  Termiuationsperiode  zu  tun  in  der  Lage  sind. 
Der  Beweis  dafür  ist  jedoch  noch  nicht  erbracht;  es  ist  (meines 
Wissens)  noch  nicht  gelungen,  solche  früh  geschädigte  Hemiembryonen 
vollkommen  ausreifen  zu  lassen.  Dasselbe  gilt  zunächst  auch  für 
das  bei  der  Rachischisis  (p.  105)  Angedeutete. 


Bei  der  Besprechung  der  kausalen  Genese  der  Mißbildungen 
des  Rumpfes  müssen  wir  die  beiden  Begriife,  Entstehungszeit  und 
teratogenetische  Terminationsperiode,  auch  wieder  streng  auseinander 
halten ;  wir  müssen  uns  klar  sein  darüber,  daß  zur  Zeit  der  letzteren 
die  Ursachen  schon  vorüber  2),  die  Störungen  schon  in  voller  Ent- 
wicklung sein  können,  ebensogut  wie  sie  erst  in  dieser  Zeit  ein- 
setzen können.  Indem  wir  das  erstere  immer  als  das  Wahrscheinlichere 
gelten  lassen,  verweisen  wir  diesbezüglich  auf  den  I.  Teil,  p.  169  ff. 

Im  Keim  selbst  die  Ursache  suchen  wollen,  hieße  die  Eesignation  allzuweit 
treiben.  Auch  für  die  sogenannten  vererbten  Mißbüdimgen  ist  es  durchaus  nicht 
nötig.  Ohne  auf  die  schwierigen  Fragen  über  Vererbung  näher  einzugehen  (siehe 
I.  Teil,  p.  105),  möchte  ich  hier  nur  andeuten,  daß  wü-  ims  nicht  eine  Verei-bung 
von  Mißbildungen,  sondern  ehie  Vererbung  der  (uns  noch  unbekannten)  ursäch- 
lichen Momente  sehr  emfach  vorstellen  können.  Es  ist  eine  jedermann  bekannte 
Tatsache,  daß  die  Familientradition  in  vielen  Dingen,  besonders  was  das  große 
Geheimnis  der  Schwangerschaft  betrifft,  eine  imübersehbare  RoUe  spielt.  Die  diä- 
tetischen Maßregeln,  die  Lebensweise  in  der  Schwangerschaft,  Hausmittel,  Gelegenheit 


1)  Vielleicht  werden  in  Zukunft,  wo  darauf  geachtet  werden  kann,  aus  der 
Verteilung  der  Nerven  bestimmtere  Schlüsse  mögüch  sein. 

2)  Daß  nach  Schwinden  der  hemmenden  Ursache  wieder  neues  Wachstum  em- 
setzen  kann,  ist  z.  B.  auch  bei  Radiumbestrahlung  erwiesen  (cf.  Levy,  Archiv  f. 
Entwicklungsmechanik,  Bd.  XXI,  1906,.  p.  130). 
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zu  interkurrenten  Schädigungen  bleiben  oft  Generationen  hindurch  dieselben.  Dar- 
unter können  sehr  wohl  bestimmte  Schädigungen  sein,  deren  Vererbung  gleichsam 
die  Bedingimgen  zur  Entstehung  von  Mißbildimgen  in  sich  birgt  und  so  ein  ge- 
häuftes Vorkommen  von  Mißbildungen  in  derselben  FamiUe  verständlicher  er- 
scheinen läßt. 

Aus  der  Morphologie  der  Mißbildungen,  aus  unseren  Deduktionen  läßt  sich 
kein  Grund  für  Abnormitäten  des  Keimes  ableiten.  Alle  Formen  sind  auf  Wachstums- 
anomalien zurückzufühi-en,  deren  Ursachen  sehr  verschieden  sein  können.  Damit 
steht  die  Tatsache  sehr  schön  im  Einklang,  daß  auch  im  Experiment  verschiedene 
Beeinflussung  des  Eies  ganz  ähnliche  Formen  von  Mißbildungen  ergibt. 

Hier  soll  nur  die  Frage  erörtert  werden,  ob  es  möglich  ist,  Vor- 
stellungen darüber  zu  gewinnen,  in  welcher  Weise  die  zu  suppo- 
nierenden  kausalen  Momente  noch  im  Stadium  der  teratogenetischen 
Terminationsperiode  wachstumshemmend  oder  -befördernd,  die  Wachs- 
tumsrichtung ändernd  etc.  auf  den  Embryo,  speziell  auf  die  Ur- 
segmente  desselben  einzuwirken  imstande  sind. 

Am  häufigsten  wurden  amniotische  Verwachsungen  und 
mechanische  Momente  zur  Erklärung  herangezogen. 

Amniotische  Verwachsungen  sind  vielfach  als  Ursache  der  Mißbildungen 
des  Rumpfes  angesprochen  M^orden.  Ahlfeld  führte  die  Fissura  sterni  darauf  zurück. 
Eventration  imd  Blasendarmspalte  sind  noch  neuerdings  von  Theodoeow')  und 
Otte')  damit  in  Zusammenhang  gebracht  worden,  die  Eachischisis  wollten  Daeeste, 
Pantjm,  Jester  u.  a.  auf  diese  Weise  erklären.  Em  bestimmter  Grund  kann  meist 
für  diese  Auffassung  nicht  angegeben  werden.  Die  ganze  Ai'gumentation  gipfelt  in 
dem  Satze,  daß  bei  Vorhandensein  primärer  Störungen  kein  Grund  für  die  Ver- 
wachsungen zu  ersehen  ist  und  die  Verwachsungen  sich  vielfach  gerade  am  Ort  der 
Mißbildung  finden. 

Nun  ist  aber  dieses  gleichzeitige  Vorkommen  sehr  selten;  viel  häufiger  sind 
solche  Mißbildungen  ohne  Verwachsung  gefunden  worden").  Selbst  bei  so  kleinen 
Mißbildungen,  wie  die  auf  p.  89  wiedergegebene  Eachischisis,  fand  sich  keine  Spur 
von  Verwachsungen.  —  Wenn  sie  vorkommen,  so  liegt  nichts  im  Wege,  sie  als  gleich- 
zeitig bestehend,  aber  nicht  als  Ursache  anzusehen.  —  Dabei  soll  jedoch  nicht  ge- 
leugnet werden,  daß  sekundäre  Veränderungen  (Stauung,  Oedem  etc.)  dadurch 
bewirkt  werden  können. 

Ich  lehne  also  die  amniotische  Theorie,  als  nicht  bewiesen  und 
mehr  als  unwahrscheinlich  für  die  typischen  Mißbildungen  des 
Rumpfes  ganz  ab,  und  werde  unten  nochmals  darauf  zurückkommen, 
wie  ich  mir  die  gleichzeitige  Entstehung  von  Mißbildungen  und  am- 
niotischen Verwachsungen  vorstelle. 

Prinzipiell  ausscheiden  müssen  wir  hierbei  allerdings  jene  seltenen 
atypischen  Mißbildungen,  bei  welchen  ein  Teil  des  Körpers  in  breiter  Fläche 
mit  den  Eihäuten  oder  mit  der  Placenta  verwachsen  ist.  Ich  nenne  nur 
Fälle  von  Crede  ^)  (Placenta  auf  den  Rücken  der  Frucht),  .Iensen  •*),  Stein  '),  Keitm- 
eey*),  Jacobs^),  Lessaet'")  (Placenta  mit  dem  Damm  verwachsen,  bedeckte  Vulva, 
Anus  und  die  Innenfläche  der  Oberschenkel;  Haut  daselbst  stark  verdickt),  Hecht") 
u.  V.  a.    Diese  Fälle  haben  mit  den  gewöhnlichen  amniotischen  Strängen  nichts  zu 


1)  Theodoeow,  Zeitschr.  f.  Heilkunde,  1907,  p.  28. 

2)  Otte,  Gynäkologische  Rundschau,  1907. 

3)  Jestee,  Frucht  mit  Hirnbruch,  Bauchbnich  und  amniotischen  Verwachsungen. 
In.-Diss.  Königsberg,  1892. 

4)  Ich  sehe  hier  von  den  Eventrationen  ohne  eigentliche  Nabelschnur,  mit  breiter 
Verbindung  zwischen  Bauchhöhle  und  Chorion,  als  nicht  hierher  gehörig,  ganz  ab. 

5)  Ceede,  Monatsschr.  f.  Geburtsk.,  Bd.  XXXIII,  1869,  p.  441. 

6)  Jensen,  Viechows  Archiv  f.  pathol.  Anat.,  Bd.  XLII. 

7)  Stein,  Fall  von  Hemicephahe  mit  Verwachsung  zwischen  Kopf  und  Placenta. 
In.-Diss.  Marburg,  1879. 

8)  Krumrey,  Fall  von  Encephalocele,  Hiatus  thoracis  etc.  In.-Diss.  Greifs- 
wald, 1893. 

9)  Jacobs,  Ueber  eine  seltenere  Mißbildung.    In.-Diss.  München,  1899. 

10)  Lessart,  Progrfes  m6d.  beige,  1899,  No.  4;  ref.  Centralbl.  f.  Gyn.,  1900,  p.  1027. 

11)  Hecht,  Deutsche  med.  Wochenschr.,  1906,  p.  269. 
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tun.  Die  Erklärung  für  die  Genese  gibt  ims  meiner  Ansicht  ein  von  A.  Mayer  ^) 
demonstrierter  Fall,  in  welchem  die  Verwachsimg  auf  eine  in  der  5. — 6.  Schwanger- 
schaftswoche ausgeführte  intrauterine  Aetzung  mit  Formol  zurückgeführt  werden 
kann.  Meist  handelte  es  sich  um  Personen,  die  ihre  Schwangerschaft  verheindichten 
(z.  B.  Jestee),  imd  wenn  man  auch  nur  annähernd  darüber  orientiert  ist,  wie  oft 
künstücher  Abortus  vorkommt,  mid  andererseits  die  Toleranz  des  schwangeren  Uteras 
berücksichtigt,  wird  man  die  AVahrscheinlichkeit  der  Annahme,  daß  es  sich  in  allen 
diesen  Fällen  um  einen  frühzeitig,  aber  erfolglos  versuchten  künstlichen  Abortus 
handelt,  nicht  bestreiten  können.  Dafür  spricht  der  Umstand,  daß  die  Läsionen 
meist  an  einem  Pol  (gewöhnlich  am  Kopf!)  oder  auf  einer  Körperseite  zw  finden  sind, 
während  die  Fracht  im  übrigen  normal  entwickelt  ist.  Das  Trauma  hat  schon 
viel  zu  spät  eingewirkt,  um  eine  typische  Mißbildung  zu  erzeugen.  Auffallend  ist 
es  jedenfalls  auch,  daß  bei  Tieren  derartige  atypische  Mißbildungen  nicht  bekannt  sind. 

Die  Theorie  der  mechanischen  Störungen  ist  zuerst  von 
Lebedeff  für  die  Spina  bifida  ausgebaut  worden.  Er  nahm  primäre 
Knickungen  der  Körperachse  als  Ursache  der  lokalen  Wachs- 
tumsstörung in  Anspruch.  Wir  haben  dieselben  bei  den  verschiedenen 
Mißbildungen  als  sehr  häufige,  zum  Teil  als  typische  Begleiterscheinung 
getroffen,  mußten  es  jedoch  in  suspenso  lassen,  ob  sie  als  primär 
oder  sekundär,  als  Folge  von  Wachstumsstörungen  aufzufassen  sind. 
Durch  Marchand,  Fischer  2)  u.  a.  ist  die  Theorie  aufgenommen 
worden.  Zur  Erklärung  hat  Marchand  bereits  auf  die  sogenannte 
physiologische  Rückenkrümmung  von  His  hingewiesen. 

Hi.s")  bildet  3  Embryonen  aus  der  Mitte  des  1.  Monats  ab,  bei  welchen  der 
Rücken  gegenüber  der  Insertion  des  Dotterganges  tief  eingeschnitten,  das  Becken- 
ende gestreckt  ist.  Auch  Ahlfeld  (Taf.  XXXI, 
Fig.  13)  bringt  eine  solche  Beobachtung  Eckees.  In 
Keibels  Modellsammlung,  in  Kollmanists  Atlas  der 
Entwicklungsgeschichte  1907,  fanden  sich  Reproduk- 
tionen. His  selbst  hat  später  („Offene  Fragen  der 
pathologischen  Embryologie")  dieses  Phänomen  für 
eine  Leichenerscheinung  erklärt,  was  durchaus  plau- 
sibel ist,  um  so  mehr  als  bei  Tieren  eine  solche 
„physiologische  Rückenkrümmung"  nie  beobachtet  ist. 

Ich  bringe  beistehend  die  Skizze  emes  von 
Maechand  beobachteten  pathologischen  mensch- 
lichen Embryos  mit  ausgesprochener  lordotischer 
Knickung  am  Rücken  nach  Fischer. 

Für  den  Nabelschnurbruch  hat  Äschoff, 
später  Rischpler*)  dieselbe  Ursache  in 
recht  plausibler  Weise  zur  Geltung  zu 
bringen  versucht,  und  ich 5)  habe  auch 
die  Blasendarmspalte  in  den  Kreis  dieser 
Erörterungen  gezogen.  Maßgebend  war  bei 
allen  diesen  theoretischen  Kombinationen 
die  Häufigkeit  des  Zusammentreffens  von 
ventralen  und  dorsalen  Wachstumsstörungen.  pjo-.  56.    Skizze  eines 

die  metamere  Anordnung  derselben,  die  Be-  pathologischen  menscUichen 
teiligung  von  an  der  vorderen  und  hinteren  Embryos,  nach  Fischer. 
Rumpf  wand  gleich  hoch  gelegenen  Seg- 
menten (was  z.  B.  mit  der  Urmundtheorie  nicht  gut  zu  erklären  ist), 
und  endlich  die  häufige  Lokalisation  derselben  in  der  Höhe  des  Bauch- 
stieles. Alle  diese  Momente  lassen  es  mehr  als  wahrscheinlich  er- 
scheinen, daß  in  dieser,  durch  unsere  teratogenetische  Terminations- 

1)  A.  Mayer,  Hegars  Beiträge,  Bd.  XI,  1907. 

2)  Fischer,  Zleglers  Beiträge  z.  pathol.  Anat.,  Bd.  V,  1899,  p.  159, 

3)  His,  Anatomie  menschUcher  Embryonen,  Heft  2,  p.  32. 

4)  RiscHPLER,  Arch.  f.  Entwicklungsmechanik,  Bd.  VI,  1898,  p.  556. 

5)  Kermauner,  Arch.  f.  GynäkoL,  Bd.  LXXVIII,  1906. 
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periode  festgestellten  und  geburtswärts  abgegrenzten  Zeit  eine  lokale 
Ursache  das  Wachstum  der  Urwirbel  hemmt. 

Als  solche  lokale  Ursachen  sind  mechanische  Momente  uns  derzeit 
wohl  am  leichtesten  verständlich.  Wir  können  uns  vorstellen,  daß  durch 
abnormen  Druck,  Kompression  oder  Zug  eine  Wirkung  auf  das  Zell- 
material ausgeübt  wird.  An  der  Stelle  der  intensivsten  Einwirkung  findet 
eine  ausgesprochene  Hemmung  des  Wachstums  statt ;  in  der  Peripherie, 
besonders  kranial  und  kaudal  kann  dasselbe  Moment  unter  Umständen 
auch  eine  Reizwirkung,  ein  exzessives  Wachstum  verursachen. 

Gewiß  können  auch  andere,  etwa  chemische  Momente,  als  Ur- 
sache gedacht  werden;  besonders  gilt  das  für  jene  Fälle,  wo  gewisser- 
maßen nur  in  einem  kleinen  Zentrum  mitten  im  Körpersegment  das 
Wachstum  zurückbleibt  und  die  ganze  Umgebung  Hypertrophie  auf- 
weist (Kloakenbildung  z.  B.,  s.  später);  es  bleibt  uns  zwar  noch  schwer 
verständlich,  warum  durch  chemische,  im  Blut  kreisende  Noxen  nicht 
der  ganze  Körper  geschädigt  wird ;  aber  die  experimentelle  Forschung 
hat  doch  schon  eine  Reihe  von  Belegen  dafür  erbracht,  daß  lokale 
Störungen  durch  solche  Schädigungen  (Radium .  Cholin ,  Alkohol- 
injektionen) erzeugt  werden  können.  Wir  dürfen  also  diese  Möglich- 
keit durchaus  nicht  außer  acht  lassen. 

Für  die  Wirkung  mechanischen  Druckes  hat  Lucksch  (siehe  I. 
Teil,  p.  175)  den  experimentellen  Beweis  erbracht.  Es  steht  daher 
wohl  nichts  im  Wege,  solange  wir  bessere  Kenntnisse  nicht  haben, 
uns  an  die  LEBEDEFFSche  Theorie  zu  halten. 

Die  Entstehung  der  abnormen  ßückenkrüminung  an  der  lebenden  Frucht  kann 
man  sich  mit  folgender  Ueberlegung  klar  machen. 

Der  normale  Embryo  ist  in  der  ersten  Zeit  vom  Amnion  ganz  knapp  umhüllt ; 
selbst  bei  Embryonen  von  11 — 15  mm  hält  sich  dasselbe  höchstens  in  emer  Ent- 
fernung von  1  mm  von  seiner  Oberfläche.  Erst  wenn  er  2,5  cm  lang  ist,  wird  die 
Amnionhöhle  größer  und  damit  seine  Exkursionsfähigkeit  besser.  —  Der  Chorionsack 
ist  dagegen  schon  früh  größer ;  der  amnio-choriale  Zwischenraum,  die  Exocölomhöhle 
enthält  eine  dünne  Gallert«,  die  unter  anderem  offenbar  auch  den  Zweck  hat,  die  im 
Amnion  hegende  Frucht  vor  zu  schnellem  Lagewechsel  zu  schützen. 

Ein  weites  Amnion  ist  in  frühen  Stadien  von  Schwangerschaft  stets  als  Zeichen 
krankhafter  Vorgänge  aufzufassen.  Die  in  primär  hydramniotischen  Eiern  gefundenen 
Früchte  sind  stets  mißbüdet.  Ich  habe  a.  a.  O.  einige  Beisiüele  aus  der  Literatur 
zitiert,  vmd  kann  heute  Mnzufügen,  daß  ich  seitdem  eine  Reihe  von  derartigen 
hydi'amniotischen  Abortus.- Eiern  gefunden  habe,  die  ausnahmslos  mißbildete  Em- 
bryonen enthielten.  Auch  die  Rachischisis  (Fig.  46,  p.  89)  entstammt  einem  solchen 
gänseeigroßen  Eisack,  in  welchem  das  Amnion  dem  Chorion  dicht  anlag. 

Bei  dieser  Vergrößerung  des  Amnionsackes  kann  der  Bauchstiel  mit  in  die 
Länge  wachsen  und  dünn  und  bewegüch  werden,  oder  aber  kurz  und  starr  bleiben. 

Das  Hydramnion  selbst  ist  wohl  auf  eine  Seki'etionsanomahe  des  Amnion- 
epithels  [Polano  ^j,  Mandl Bondi^)]  zurückzuführen;  kommt  noch  eine  (etwa 
diu-ch  Sekretretention  in  den  Epithelien  bedingte)  abnorme  Klebrigkeit  dazu,  so 
wird  die  Entstehung  von  amniotischen  Verwachsungen  leicht  verständUch. 

Es  ist  nun  mehr-  als  wahrscheinlich,  daß  der  Embryo  schon  m  dieser  Zeit 
spezijSsch  schwerer  ist  als  die  hydranmiotische  Flüssigkeit.  Er  A\ird  also  infolgedessen 
stets  der  Schwere  folgen,  imd  bei  Lagewechsel  der  Mutter  seine  Lage  ändern  müssen. 
Ist  der  Bauchstiel  kurz,  starr  gebheben,  so  wird  die  Frucht,  soweit  sie  am  Bauch- 
stiel bewegüch  ist,  nach  hinten,  nach  der  Seite,  eventuell  auch  nach  vorne  abgebogen, 
geknickt.  Die  einzelnen  Metameren  (vorwiegend  in  der  Umgebung  der  Insertion 
des  ßauchstieles)  werden  in  sehr  imgleicher,  wechselnder  Weise  auf  Zug  und  Druck 
in  Anspruch  genommen,  die  kaum  oder  noch  gar  nicht  ausgebildeten  Ursegmente 
in  ihrer  Entwickkmg,  vielleicht  schon  in  ihrer  regidären  Anlage  gestört. 

1)  PoLANO,  Centralbl.  f.  Gyn.,  1905,  p.  1203. 

2)  Mandl,  Zeitschr.  f.  Geb.  u.  Gyn.,  Bd.  LIV,  p.  427. 

3)  BoNDi,  Centralbl.  f.  Gyn.,  1905,  p.  1073. 
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Die  Mißbildungen  des  Kopfes. 

I. 

Die  Gesichtsspalten  und  die  zu  ihnen  in  genetischer 
Beziehung  stehenden  anderweitigen  Mißbildungen  des 

Gesichts. 

Von  Privatdozent  Dr.  Karl  (xrünberg-  in  Rostock. 

Die  Lehre  von  den  Gesichtsspalten  ist  sowohl  wegen  ihres  theo- 
retischen wie  praktischen  Interesses  häufig  in  umfassender  Weise 
behandelt  worden,  und  eine  große  Menge  kasuistischer  Mitteilungen 
haben  sich  mit  einzelnen  mehr  oder  weniger  interessanten  Fällen 
dieses  Gebietes  beschäftigt.  Wir  wollen  unter  „Gesichtsspalten"  nicht 
etwa,  wie  dies  hin  und  wieder,  namentlich  von  älteren  Autoren  ge- 
schieht, nur  bestimmte  Formen,  vor  allem  die  „Hasenscharten"  ver- 
standen wissen,  sondern  im  weitesten  Sinne  des  Wortes  alle  ange- 
borenen Spaltbildungen  im  Bereich  des  Gesichts. 

Die  Einteilung  der  Gesichtsspalten  kann  in  verschiedener  Weise 
erfolgen,  je  nachdem  ihr  klinische,  anatomische,  entwicklungsgeschicht- 
liche Gesichtspunkte  zugrunde  gelegt  werden.  Es  erscheint  zweck- 
mäßig, zunächst  zwei  Hauptgruppen  von  Gesichtsspalten  zu 
unterscheiden,  die  primären  und  die  sekundären.  Bei  ersteren 
unterbleibt  aus  irgendwelchen  Gründen  die  Vereinigung  der  ver- 
schiedenen das  Gesicht  formierenden  Teile,  bei  letzteren  werden  diese 
nach  erfolgter  Vereinigung  durch  sekundäre  Störungen  wiederum  ge- 
trennt. Dort  haben  wir  es  mit  einer  wahren  Bildungshemmung,  hier 
mit  einer  sekundären  Spaltung  zu  tun.  Als  erster  hat  wohl  Biondi 
auf  diesen  Unterschied  in  der  formalen  Genese  der  Gesichtsspalten 
aufmerksam  gemacht,  indem  er  darauf  hinweist,  daß  die  zur  Spalt- 
bildung führende  Ursache  vor  der  Vereinigung  der  Gesichtsfortsätze 
und  nach  derselben  auftreten  könne,  und  daß  im  letzteren  Falle  die 
sekundären  Spaltbildungen  entstehen,  die  sich  nicht  an  die  Grenze 
der  Gesichtsfortsätze  halten. 

Die  weitere  Einteilung  dürfte  zweckentsprechend  nach  der  Lage 
der  Spalten  zur  Medianebene  des  Kopfes  bzw.  nach  den  verschiedenen 
Gesichtsgegenden  zu  treffen  sein. 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  i.  8 
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Den  eigentlichen  Spaltbildungen  des  Gesichts  schließen  wir  die- 
jenigen angeborenen  Abnormitäten  an,  die  zu  ersteren  in  genetischer 
Beziehung  stehen.  Es  ergibt  sich  daraus  folgende  Gesamteinteilung: 

A.  Primäre  Gesichtsspalten. 
I.  Medianspalten. 

1)  Mediane  Nasenspalte. 

2)  Mediane  Oberlippenspalte. 

3)  Mediane  Unterlippenspalte. 

Anhang:  Falsche  mediane  Oberlippenspalte  (Arhin- 
encephalie  mit  Fehlen  des  Zwischenkiefers  und  des 
Septum  narium). 
II.  Lateralspalten. 

1)  Seitliche  Oberlippen-  und  Oberkieferspalte,  Gaumen- 
spalten und  ihre  Kombinationen. 

2)  Schräge  Gesichtsspalte. 

3)  Quere  Wangenspalte. 

B.  Sekundäre  Gesichtsspalten. 

1)  Die  seitlichen  Nasenspalten. 

2)  Die  sekundären  schrägen  Wangenspalten. 

3)  Spalten  mit  regellosem  Verlauf. 

C.  Mißbildungen,  die  zu  den  Gesichtsspalten  in  ge- 
netischer Beziehung  stehen. 

1)  Aprosopie. 

2)  Proboscis  lateralis. 

3)  Fistel  und  Dermoide  des  Gesichts. 


Literatur. 

Es  ist  unmöglich,  die  gesamte  die  Gesichtsspalten  behandelnde  Literatur  zu. 
berücksichtigen  und  aufzuführen.  Eine  Beschränkung  auf  die  wichtigsten  Arbeiten, 
erscheint  geboten.    Diese  werden  jedem  Kapitel  angefügt  werden. 

Hier  seien  zunächst  eine  Anzahl  von  Werken  vermerkt,  die  zusammenfassende 
Abhandlungen  über  die  verschiedenen  Gesichtsspalten  enthalten,  zum  Teil  umfassende 
Literaturübersichten  geben  und  die  den  folgenden  Abhandlungen  vielfach  zugrunde 
gelegt  sind. 

Ahlfeld,  Die  Mißbildungen  des  Menschen. 

V.  Am/tnon,  Die  angeborenen  chirurgischen  Krankheiten  des  Menschen. 

Beely,  Die  Krankheiten  des  Kopfes  im  Kindesaller.     Aus  Gerhardt,  Handbuch  der 

Kinder krankh.,  Bd.  VI,  Abt.  II. 
V.  Bruns,  Handbuch  der  praktischen  Chirurgie,  Abt.  II:  Kau-  und  Geschmacksorgan, 

nebst  chirurgischem  Atlas. 
Förster,  Die  Jlißbildungen  des  Menschen. 

Fraenlcel,  A.,  Angeborene  Defekte  im  Bereich  der  Weichteile  und  des  knöchernen  Ge- 
rüstes des  Oberkiefers.    Aus  Scheff,  Handb.  d.  Zahnheilk.,  Bd.  II,  Abt.  II. 
Gurlt,  Pathologische  Anatomie  der  Haussäugetiere. 

Kirmisson,  Lehrbuch  der  chirurgischen  Krankheiten  angeborenen  Ursprungs.  Deutsch 

V.  De  II  tsc  hl  ander. 
König,  Lehrbuch  der  speziellen  Chirurgie,  Bd.  I. 

Lexer,  Angeborene  Mißbildungen  etc.   des  Gesichtes.    Aus  v.  Bergmann  und  v.  Bruns, 

Handbuch  der  praktischen  Chirurgie. 
Merkel,  Handbuch  der  toj)ographischen  Anatomie,  Bd.  I. 
Marchand,  Artikel  „Mißbildungen"  in  Eulenburgs  Realencyhlopädie. 
Taruffi,  Storia  della  teratologia,  Vol.  VI. 

Trendelenburg,  Verletzungen  und  chirurgische  Krankheiten  des  Gesichts.  Aus  „Deutsche 

Chirurgie",  Lief.  SS,  1.  Hälfte. 
Weber,  O.,  v.  Pitha  und  Billroth,  Handbuch  der  allgem.  und  spez.  Chirurgie,  Bd.  III.- 
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A.  Die  primären  Gresichtsspalten. 
I.  Die  Medianspalten. 
Die  mediane  Nasenspalte. 

Die  gemeinsame  Eigenschaft  dieser  von  Trendelenburg  als 
„Doggennase"  bezeichneten  Mißbildung  besteht  darin,  daß  das  Septum 
narium  nach  vorn  in  zwei  Lamellen  auseinanderweicht  und  so  eine 
mediane  Rinne  des  Nasenrückens  entsteht,  welche  mit  äußerer  Haut 
ausgekleidet  ist.    Das  Naseninnere  ist  dabei  niemals  eröffnet. 

In  den  leichteren  Fällen  dieser  Mißbildung  findet  sich  eine  mehr 
weniger  ausgesprochene  besonders  die  untere  Hälfte  der  Nase  be- 
treffende Furchenbildung  im  Bereich  des  knorpligen  Septum  narium, 
durch  die  der  Eindruck  hervorgerufen  wird,  als  sei  die  Nase  in  der 
Mittellinie  eingezogen,  dabei  er- 
scheint jedoch  die  äußere  Nase 
noch  als  einheitlicher  Körper  („ge- 
furchte Doggennase"  [Schmidt]) 
(s.  Fig.  57). 

Fie;.  57. 


Fig.  58. 


9) 


Fig.  57.    Leichter  Grad  der  medianen  Nasenspalte  (nach  Warynski). 

Fig.  58.  Mittlere  Nasenspalte  mit  Verziehung  der  Kopfhaut  und  mit  Narben 
in  ihr  als  Eeste  amniotischer  Verwachsungen.  Quere  Wangenspalte  rechts,  daneben 
ein  Hautknötchen.  Kolobome  der  unteren  Lider.  20-jähr.  Mann.  (Lexer,  v.  Berg- 
manns Klinik.) 


Beim  schwereren  Grad  der  Mißbildung,  der  „geteilten"  Doggen- 
nase, besteht  eine  vollständige  Halbierung  der  äußeren  Nase  bis  zum 
Niveau  des  Oberkiefers  derart,  daß  jede  der  beiden  Spaltlamellen  des 
Nasenseptums  die  mediane  Wand  einer  Nasenhälfte  bildet  und  die 
hautbekleidete  Furche  zwischen  ihnen  eine  Breite  von  mehreren 
Zentimetern  erreicht.  Die  Spaltbildung  pflegt  auch  in  diesen  Fällen 
im  Bereich  des  unteren  Teiles  der  Nase  am  tiefsten  zu  sein  und 
gegen  die  Glabella  hin  sich  zu  verflachen.  Seltener  ist  das  umge- 
kehrte Verhalten  beobachtet,  wie  es  z.  B.  M.  B.  Schmidt  beschrieben 
hat:  hier  lag  der  tiefste  Teil  der  muldenförmigen  Medianspalte  im 
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oberen  Abschnitt  des  Nasenrückens,  dessen  unterer  Teil  bis  zur  Nasen- 
spitze hin  zwar  breit  und  platt,  aber  nicht  mehr  vertieft  erschien. 

Den  Grund  der  Spalte  bildet  in  schweren  Fällen  der  stark  ver- 
dickte bzw.  verbreiterte  vordere  Rand  des  Vomer.  Die  Nasenbeine 
fehlen  nicht  selten  völlig,  so  daß  die  Seitenränder  der  Spalte  oben 
von  den  Processus  nasales  des  Stirnbeins  und  den  Processus  fron- 
tales der  Oberkiefer  gebildet  werden. 

Die  beiden  Nasenhälften  können  ganz  normal  und  gleich  gebildet 
sein,  häufig  sind  sie  asymmetrisch,  indem  eine  Seite  rudimentär  ent- 
wickelt ist ;  so  war  in  einem  von  Nasse  beschriebenen  Fall  die  rechte 
Nasenhälfte  von  ungefähr  normaler  Länge,  die  linke  dagegen  kürzer, 


Fig.  59.    Schwerer  Grad  der  medianen  Nasenspalte  (nach  Lehmann-Nitsche). 

das  linke  Nasenloch  verengt  und  wie  die  Mündung  eines  Kanonen- 
rohres direkt  nach  vorn  gerichtet.  In  einem  Fall  von  Kredel 
endete  die  rechte  Nasenhöhle  blind  am  Vomer,  die  linke  war  frei. 

Die  Haut  im  Bereich  der  Medianfurche  zeigte  bisweilen  Reste 
amniotischer  Verwachsungen  (Nasse,  Lexer;  s.  Fig.  58).  Schmidt 
fand  die  Spalte  ausgefüllt  von  einer  cystischen  Vorwölbung  der  Nasen- 
schleimhaut, Kredel  und  Trendelenburg  von  teratomatösen  Ge- 
schwülsten (vgl.  Fig.  115,  S.  177). 

Von  anderen  komplizierenden  Mißbildungen  sind  namentlich 
Medianspalten  der  Oberlippe,  ferner  quere  und  schräge  Gesichts- 
spalten gleichzeitig  mit  der  Medianspalte  der  Nase  vorkommend  be- 
schrieben (s.  Fig.  58). 


Mediane  Oberlippenspalte. 


117 


In  naher  Beziehung  zu  den  Median  spalten  der  Nase  dürften  die 
gelegentlich  beobachteten  kongenitalen  Narbenstreifen  auf 
dem  Nasenrücken  stehen. 

Durch  die  Zweiteilung  der  Nase  wird  in  schwereren  Fällen  eine 
erhebliche  Verbreiterung  des  oberen  Gesichtsschädels  bedingt.  In 
einem  von  Lehmann-Nitsche  beobachteten  Falle  betrug  die  Distanz 
der  inneren  Augenwinkel  75  mm.  Dabei  klatften  die  Stirnbeine 
ebenfalls  breit  auseinander,  der  dadurch  bedingte  Defekt  war  jedoch 
knöchern  verschlossen  (s.  Fig.  59). 

Literatur. 

Vun,  ßrit.  3Ted.  Journ.  1909,  Vol.  II,  p.  761. 
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Lexer,  Angeborene  mediane  Spaltung  der  Nase.    Arch.  f.  klin.  Chir.,  Bd.  LXII. 
Lehmann-Nttschej  Ein  seltener  Fall  von  angeborener  medianer  Spaltung  der  oberen 

GesichtsMlfte.     Virchows  Archiv,  Bd.  CLXIII. 
Nachtigall,  Ein  Fall  von  medianer  Nasenspalte.    I.-D.  Breslau  1901. 
Nasse,  Zwei  Fälle  von  angeborener  medianer  Spaltung  der  Nase.    Arch.  f.  Hin.  Chir., 
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Schmidt,  M.  B.,  TJeber  seltene  Spaltbildungen  im  Bereich  des  mittleren  Stirnfortsatzes. 

Virchows  Arch.,  Bd.  CLXII. 
Warynski,  Contribution  d  l'etude  du  bec  de  licvre.     Virchows  Arch.,  Bd.  CXII. 

Weitere  Literatur  findet  sich  in  den  Arbeiten  von  Kredel,  Schmidt,  Nachtigall, 
ferner  Trendelenburg. 

Die  mediane  Oberlippenspalte. 

Eine  mediane  Oberlippenspalte  findet  sich  physiologisch  bei 
manchen  Säugetieren,  besonders  auffällig  bei  den  Nagern.  Wenn 
eine  solche  Spalte  in  seltenen  Fällen  beim  Menschen  als  Hemmungs- 
bildung persistiert,  so  kann  sie  also  mit  größerem  Recht  ,, Hasen- 
scharte" benannt  werden ,  als  die  für  gewöhnlich  fälschlicherweise 
mit  diesem  Namen  belegte  seitliche  Oberlippenspalte. 

Diese  eigentliche  „Hasenscharte"  ist  nur  sehr  selten  beobachtet 
worden.  Ihr  leichtester  Grad  besteht  in  einer  genau  median  ge- 
legenen Einkerbung  des  Lippenrotes  der  Oberlippe  oder  einer  schmalen 
auf  das  Lippenrot  beschränkten  Fissur,  in  schweren  Fällen  findet  sich 
ein  mit  der  Basis  nach  unten  gerichteter  dreieckiger  Spalt,  dessen 
Ränder  in  spitzem  Winkel  in  größerer  oder  geringerer  Entfernung 
vom  Nasenseptum  im  Bereich  der  weißen  Lippensubstanz  aneinander 
stoßen  (s.  Fig.  60  und  61).  Häufig  zeigt  auch  der  Alveolarrand 
zwischen  den  weiter  als  normal  auseinander  stehenden  medianen 
Schneidezähnen  eine  flache  Einkerbung  oder  auch  einen  durchgehen- 
den Spalt,  der  zu  einer  völligen  Teilung  des  Zwischenkiefers  in  zwei 
symmetrische  Hälften  führen  und  sich  nach  rückwärts  in  einen  Median- 
spalt des  harten  und  weichen  Gaumens  fortsetzen  kann.  Das  Frenu- 
lum  labii  superioris  kann  normal  gebildet  sein  oder  es  ist  ebenfalls 
gespalten,  häufiger  scheint  es  zufehlen,  indem  die  Schleimhaut  vom 
oberen  Ende  des  Spaltes  auf  den  Alveolarfortsatz  übergeht  und  die 
Lippe  straff'  gegen  denselben  befestigt. 

V.  Ammon  beschreibt  einen  eigentümlichen  Fehler  der  Oberlippe,  bei 
dem  die  im  ganzen  gehörig  gebildete  Lippe  in  der  Gegend  des  Philtrum 
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eine  besondere  Verkürzung  und  Verschmälerung,  ein  „Hinaufgezogen- 


sein",  aufwies ;   das  Bändclien  der 
Flg.  60. 


Oberlippe  war  sehr  kurz  und 
sehr  hoch  nach  oben  befestigt, 
die  innersten  Schneidezähne 
des  Oberkiefers  fehlten  noch. 
V.  Ammon  meint,  daß  man  diese 
,, intermediäre  Verkürzung  und 
Spannung  der  Oberlippe"  als 
Spur  einer  früher  daselbst  ge- 
wesenen Trennung  des  Zu- 
sammenhanges .  einer  Fissura 
labii  intermedia ,  betrachten 
könne  (Fig.  62). 

Flg.  61. 


Fig.  60.   Leichtester  Grad  der  medianen  Oberlippenspalte  (nach  v.  Ammon). 
Fig.  61.  Mittlere  Oberlippenspalte  (eigentliche  Hasenscharte)  mit  ungespaltenem, 
aber  schlecht  entwickeltem  Zwischen kief er.   (v.  Bergmanns  Klinik.) 


Fig.  62. 


Fig.  63. 


Fig.  62.  Verkürzung  des  mittleren  Teiles  der  Oberlippe  als  Residuum  der 
Fissura  labii  superioris  intermedia  (nach  v.  Ammon). 

Fig.  63.  In  der  Mitte  der  Oberlippe  eine  Spalte  kompliziert  mit  einer  medianen 
Kieferkerbe.  Der  Uebergang  vom  Septum  narium  ins  Philtrum  zeigt  eine  7j  cm  lange 
Furche.    Die  Nase  ist  breit,  abgestutzt,  ähnhch  der  eines  Hundes.    (Nach  Haug.) 


Häufig  ist  mit  der  medianen  Oberlippenspalte  eine  Medianspalte 
der  Nase  geringeren  oder  höheren  Grades  verbunden.    (Dun,  Haug, 


Medianspalte  der  Unterlippe. 
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Witzel)  (s.  Fig.  63),  auch  gleichzeitige  mediane  Unterlippenspalte 
Icommt  vor  (s.  Fig.  66). 
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Fig.  64.  Geringster  Grad  der  medianen  Unter- 
lippenspalte (nach  V.  Ammon). 


Diese  Mißbildung  wetteifert  an  Seltenheit  mit  der  Medianspalte 
an  der  Oberlippe.  Nach  den  vorliegenden  Beobachtungen  handelt  es 
sich  bei  ihrem  leichtesten 
Grade  um  eine  nur  den 
Lippenrand  genau  in  der 
Mittellinie  trennende  Spalte, 
die  den  Bereich  des  Lippen- 
rotes nicht  zu  überschreiten 
braucht  (v.  Ammon  ;  Fig.  64), 
in  schwereren  Fällen  die 
Lippe  in  ganzer  Dicke  durch- 
setzen und  bis  zum  Kinn 
herabreichen  kann  (Fig.  65). 

Außer  der  Unterlippe 
kann  weiterhin  auch  der 
Unterkiefer  gespalten  sein. 
Im  Knochen  liegt  der  Spalt, 
der  durch  Bindegewebe  aus- 
gefüllt zu  sein  pflegt  und 
eine  erhebliche  Breite  er- 
reichen kann ,  ebenfalls 
genau  median  zwischen  den 
beiden  mittleren  Schneide- 
zähnen. Beide  gegenein- 
ander frei  bewegliche  Kiefer- 
hälften sind  im  übrigen 
normal  entwickelt  und  ent- 
halten die  normale  Anzahl 
von  Zähnen.  Die  Spalt- 
bildung kann  aber  auch  der 
Tiefe  wie  der  Fläche  nach 
weitergehen,  indem  sie  nach 
hinten  auf  die  Zunge  über- 
greift, diese  im  vorderen 
Abschnitt  oder  auch  in 
ganzer  Länge  in  zwei  durch 
Narbengewebe  verbundene 
oder  am  Mundboden  fixierte  ^ig.  gs.  Höherer  Grad  der  medianen  Unter- 

Hälften teilt.  In  allen  Fällen    lippenspalte  (nach  Wölfer). 
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der  letzteren  Kategorie  ging  die  Medianspalte  der  Unterlippe 
an    der  Oberfläche    in    einen   Narbenstreifen    über,    der    in  der 

zum   Zungenbein  (Salzer)  ,  ja  bis  zum 


bis 

Parise),  herab  zu  verfolgen  war.  Mehrfach 
Unterkiefer  bzw.  der  Zunge  von  angeborenen 
ausgefüllt  (Faucon,  Lannelongue,  Salzer) 


Mittellinie  abwärts 
Sternum  (Wölfer, 
wurde  der  Spalt  im 
Geschwulstbildungen 
(Fig.  116,  S.  178). 

Als  „intra-uterin  verheilte"  Unterlippenkieferspalte  kann  man  eine 
von  Redard  und  Michel  gemachte  Beobachtung  deuten:    Hier  war 

das  Kinn  von  oben  bis  unten  in 
zwei  abgerundete  Vorsprünge  ge- 
trennt durch  eine  Furche,  die  am 
Rande  des  Unterkiefers  aufhörte. 
Die  beiden  Unterkieferhälften 
ließen  sich  gegeneinander  ver- 
schieben. Die  Zunge  war  an  der 
Unterlippe  durch  eine  Schleim- 
hautfalte fixiert,  eine  mediane 
Furche  setzte  sich  auf  die  Ober- 
fläche der  Zunge  fort.  Einen 
ähnlich  zu  beurteilenden  Befund 
habe  ich  bei  einem  sonst  nor- 
malen jungen  Manne  erhoben 
(siehe  Fig.  66).  Hier  fand  sich 
eine  von  dem  unteren  Rand  der 
Unterlippe  ziemlich  genau  in  der 
Mittellinie  über  das  Kinn  bis  zum 
Unterkieferrand  herab  ziehende 
seichte  Furche.  Eine  tiefer  ein- 
schneidende Furche  ging  von 
dem  leicht  eingekerbten  Rand 
der  Oberlippe  durch  die  Mitte 
des  Philtrum  bis  nahe  an  das 
Septum  narium.  Die  Nasen- 
spitze war  verbreitert,  die  Knorpel  der  Nasenflügel  durch  eine  ziem- 
lich breite  mediane  Furche  getrennt  (Andeutung  von  „Doggen- 
nase"). 

MoRiAN  fand  eine  Unterlippenspalte  vereint  mit  rechtsseitiger 
Lippenkiefergaumenspalte  und  linksseitiger  schräger  Wangenspalte. 

Auch  bei  Tieren  sind  Medianspalten  der  Unterlippenkieferregion 
beobachtet.    Keith  sah  eine  solche  beispielsweise  bei  einem  Esel. 


Fig.  66.  „Intrauterin  geheilte"  mediane 
Ober-  und  ünterlippenspalte,  kompliziert 
durch  „Doggennase"  (eigene  Beobachtung). 
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Anhang:  Die  falsche  Medianspalte  der  Oberlippe. 

(Arhinencephalie  mit  Fehlen  des  Zwischenkiefers  und  des  Septum 

narium.) 

Schon  V.  Bruns  hat  darauf  aufmerksam  gemacht,  daß  es  sich 
bei  einer  Reihe  der  Medianspalten  der  Oberlippe  tatsächlich  nicht 
um  eine  Spaltung  der  Lippe  in  der  Mittellinie,  sondern  um  eine 
doppelseitige  laterale  Spaltbildung  mit  Fehlen  des  Mittelstückes  handele. 
Spätere  Untersuchungen  haben  diese  Annahme  bestätigt  und  wir  ver- 
fügen jetzt  über  eine  zwar  kleine  aber  ziemlich  genau  beobachtete 
Anzahl  von  Fällen  dieser  falschen  Medianspalte  der  Oberlippe,  aus 
denen  sich  das  typische  Bild  dieser  Mißbildung  rekonstruieren  läßt. 

Allen  Beobachtungen  gemeinsam  ist  das  Vorhandensein  eines 
von  Lippenrot  umsäumten,  die  Oberlippe  in  ganzer  Höhe  teilenden 
median  gelegenen  Spaltes,  mit  dem  ein  Spalt  im  Alveolarfortsatz  des 
Oberkiefers  korrespondiert,  der  sich  meist 
durch  den  ganzen  harten  und  weichen 
Gaumen  fortsetzt.  Da  nicht  nur  der 
mittlere  Teil  der  Lippe  und  der  Zwischen- 
kiefer, sondern  auch  das  Septum  narium 
fehlt,  so  fließt  die  Lippenkieferspalte  nach 
oben  mit  der  einfachen  Nasenöffnung  zu- 
sammen, indem  ihre  Ränder  in  jene  der 
äußeren  Nasenöffnung  übergehen.  Die 
äußere  Nase ,  deren  knorpeliges  und 
knöchernes  Gerüst  gar  nicht  oder  nur 
äußerst  rudimentär  entwickelt  ist,  zeigt 
sich  gewöhnlich  so  stark  abgeplattet,  daß 
beide  Wangen  über  ihrem  Rücken  in- 
einander fließen  (Fig.  67).  An  Stelle  der 
fehlenden  oder  bis  auf  geringe  Reste 
verkümmerten  Nasenbeine,  berühren  sich  ,  ^1:  Falsche  Median  spalte 
die  Processus  nasales  der  Oberkiefer  in  "^'^  °^^^^'PP'  ^""''^  Monnier). 
der  Mittellinie.    Die  Augenhöhlen  sind 

wegen  der  Schmalheit  der  Nasenwurzel  nahe  aneinander  gerückt. 
Das  Stirnbein  ist  meist  geteilt,  doch  kann  es  auch  zur  Synostose  der 
Ossifikationspunkte  kommen. 

Je  nachdem  die  seitlichen  Teile  des  Gesichtsschädels  mehr  oder 
weniger  nach  der  Mitte  zu  gegeneinander  gerückt  sind,  ergeben  sich 
Abweichungen  in  der  Breite  der  Lippenkieferspalte  und  in  der  Konfigu- 
ration des  Obergesichts.  Die  Breite  der  Spalte,  die  meist  gegen  1  cm 
beträgt,  kann  bis  auf  wenige  Millimeter  herabsinken,  die  meist  platte, 
die  Spalte  brückenartig  überspannende  rudimentäre  Nase,  gleichsam 
von  beiden  Seiten  zusammengequetscht,  bei  ihrer  Weichheit  kamm- 
artig hervortreten  (v.  Bruns)  ^). 

1)  Interessant  ist,  daß  das  Aneinanderrücken  der  seitlichen  Teile  des  Gesichts- 
schädels bis  zur  Berührung  der  Oberkiefer  in  der  Mittellinie  und  Verschmelzung  der- 
selben erfolgen  kann.  Damit  verschwindet  die  Medianspalte.  Bei  dieser  als  be- 
sondere Form  der  Arhinencephalie  von  Kundrat  unter  dem  Namen  Cebocephalie 
beschriebenen  Mißbildung,  die  in  seltenen  Fällen  bei  Menschen,  häufiger  bei  Tieren 
beobachtet  ist,  finden  sich  außer  den  äußerlichen  Zeichen  der  Kleinheit  des  Schädels 
und  besonders  des  Gesichts  mit  dicht  stehenden  Augen,  verkümmerter  Nase,  auch 
schwere  innere  Veränderungen  am  Schädel  und  Gehirn. 
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Die  Gaiimenplatteu  sind  gewöhnlich  rudimentär,  wenige  Millimeter 
breit,  selten  normal  entwickelt  und  in  der  Mittellinie  vereinigt.  In 
letzterem  Fall  fehlt  also  der  mediane  Spalt  im  Gaumen,  und  die  ein- 
fache Nasenhöhle  besitzt  eine  einfache  vordere  und  hintere  Eingangs- 
öil'nung.  Letztere  kann  dadurch  knöchern  verschlossen  werden,  daß  die 
vertikalen  Teile  der  Gaumenbeine  sich  dicht  aneinander  gegen  die  Mittel- 
linie schieben  und  so  eine  knöcherne  Scheidewand  bilden  (Luschka). 

Die  Nasenmuschelu  sind  fast  immer  normal  entwickelt,  nur  selten 
findet  sich  eine  Verschmelzung  der  oberen  Muscheln. 

In  den  meist  gut  entwickelten  Alveolarfortsätzen  der  Oberkiefer 
ist  in  fast  allen  daraufhin  untersuchten  Fällen  auf  jeder  Seite  der 
Spalte  vor  dem  Eckzahn  ein  Schneidezahn  nachgewiesen  worden. 

Die  Defektbildung  erstreckt  sich  jedoch  nicht  allein  auf  den 
oberen  Abschnitt  des  Gesichtsschädels,  sondern  auch  auf  die  vorderen 
Teile  der  Schädelbasis.  Vor  allem  ist  die  horizontale  Siebbeinplatte 
hochgradig  verändert.  An  ihrer  Stelle  findet  sich  zwischen  den  beiden 
Orbitaldächern  nur  eine  kleine  Grube,  die  Crista  galli  fehlt,  und  die 
Dura  besitzt  im  Bereich  der  Grube  keine  Oeff"nungen.  Die  beiden  Stirn- 
beinhälften stoßen  in  der  Mittellinie  zur  Bildung  der  genannten  Grube 

zusammen.  Die  Schädel- 
gruben sind  meist  schmal,  der 
Clivus  lang  und  die  hintere 
Schädelgru  be  tief  und  trichter- 
förmig (Schmidt,  Monnieu). 

Als  konstante  Verände- 
rungen am  Gehirn  sei  hier 
kurz  das  Fehlen  des  Rhin- 
encephalons,  der  Tractus  ol- 
factorii  und  der  Riechnerven 
erwähnt  (Arhinencephalie 
Kundrat).  Im  übrigen  kann 
das  Hirn  normal  gebildet  sein 
oder  auch  anderweitige  mehr 
weniger  hochgradige  Bil- 
dungsfehler aufweisen ,  die 
in  Verwachsung  der  Stirn- 
lappen, Fehlen  oder  Ver- 
kümmerung der  Sichel,  Ver- 
wachsung der  Streifen-  und 
Sehhügel  bestehen  und  zu 
Flg.  68.  Anencephalie.  Falsche  Median-  denen  sich  auch  Mißbildungen 
spalte  der  Oberlippe  (eigene  Beobachtung).  an    den    Basalganglien  ge- 

sellen können. 

Eine  eigene  hierhergehörige  Beobachtung  sei  in  Kürze  wiedergegeben. 
Acranie.    Falsche  Medianspalte  der  Oberlippe  (Fig.  68). 
Abgeschnittener,  gut  mannesfaustgroßer  Kopf  eines  Foetus  etwa  dem  7.  Monat 
entsprechend. 

Hirnschädel  fehlt  völlig,  eine  hirnähnliche  Masse  quillt  ziemlich  genau  in 
der  Mitte  des  Schädels  aus  einer  5 : 4  cm  messenden  Oeffnung  in  der  Weichteils- 
deckung hervor.  Eine  eigenthche  Stirn  ist  nicht  vorhanden.  Die  froschartig 
hervorquellenden  Augen  bilden  mit  ihrem  oberen  Bande  annähernd  den  höchsten, 
von  der  freiliegenden  Hirnmasse  nur  um  etwa  IV,  cm  überragten  TeU  des  Kopfes. 
Die  Augen  sind  einander  bis  auf  7  mm  Entfernung  der  inneren  Augenwinkel 
genähert.  Ein  Nasenrücken  ist  nicht  vorhanden.  Die  Haut  zieht  vollkommen 
eben  unterhalb  der  Augen  über  die  Nasengegend  fort.    Dagegen  findet  sich  eine 
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rudimentäre  Nasenspitze  mit  einer  Andeutung  von  Nasenflügeln,  deren  Gesamtbreite 
6  mm  beträgt.  Diese  rudimentäre  äußere  Nase  ist  unten  durch  eine  keinerlei  Septum- 
bildung  zeigende,  bindegewebige  Platte  geschlossen,  so  daß  die  Nasenlöcher  völlig  fehlen. 

Genau  in  der  Medianlinie  der  Oberlii^pe  findet  sieh  ein  nach  oben  spitz  zu- 
laufender dreieckiger  Spalt,  der  in  ganzer  Ausdehnung  von  der  etwas  nach  außen 
umgeschlagenen  Lippenschleimhaut  begrenzt  wird  und  in  dessen  Tiefe  die  Zunge, 
den  beiden  Lippenhälften  innen  anliegend,  zu  sehen  ist.  Die  Unterlippe  und  Kinn- 
gegend sind  normal. 

Nach  Herabschlagen  des  Unterkiefers  mit  der  Zunge  gewinnt  man  einen  Blick 
auf  das  Gaumengewölbe,  an  dem  folgender  Befund  zu  erheben  ist  (Fig.  69):  Alveolar- 
fortsatz,  harter  und  weicher  Gaumen  sind  durch  einen  median  gelegenen  Spalt  in 
zwei  Hälften  geteilt.  Dieser  Spalt  ist  im  Bereich  des  Alveolarfortsatzes  infolge 
Fehlens  des  Zwischenkiefers  von  erheblicher  Breite  (ca.  1  cm),  im  vorderen  Abschnitt 
des  harten  Gaumens  verschmälert  er  sich  durch  Zusammentreten  der  horizontalen 
Gaumenplatten,  die  sich  in  der  Mittellinie  fast  berühren;  weiter  nach  hinten 
wird  der  Spalt  wieder  breiter.  Die  horizontalen  Gaumenplatten,  ebenso  wie  die 
beiden  Hälften  des  weichen  Gaumens  und  der  Uvula  sind  gut  entwickelt.  Im 
vorderen  Abschnitt  des  Spaltes  gelangt  man  hinter  der  oben  erwähnten  häutigen 
Verschlußplatte  der  Nasen - 
Öffnung  in  die  Nase  und  kann 
eine  dünne  Sonde  nach  hin- 
ten bis  in  den  Nasopharynx 
hindurchführen.  Nach  Ab- 
präparieren der  Schleimhaut 
lassen  sich  auf  jeder  Seite 
der  Spalte  im  Alveolarfort- 
satz  2  Molares,  der  Caninus 
und  1  wohlausgebildeter  In- 
cisivus  nachweisen. 

Die  Nasenbeine  fehlen 
gänzlich,  die  namentlich  in 
der  Höhenrichtung  stark  re- 
duzierten Oberkieferbeine 
sind  in  der  Medianlinie  mit 
ihren  Proc.  frontales  unter- 
einander verwachsen.  Die 
Nasenhöhle  ist  infolgedessen 

außerordentlich  verengt, 
spaltförmig.  Sie  läßt  jeder- 
seits  eine  untere  und  eine 
mittlere  Muschel  erkennen. 
Von  der  mittleren  Nasen- 
muschel nach  aufwärts  ist 
infolge  Verwachsung  der  lateralen  Knochenwände  ein  Lumen  überhaupt  nicht  mehr 
vorhanden.  Nur  im  Bereich  des  unteren  Nasenganges  besteht  eine  einfache,  sehr 
enge  Choanalöff'nung.  Der  mittlere  Nasengang  ist  nach  hinten  knöchern  verschlossen. 
Nasenscheidewand  und  Vomer  fehlen  völlig. 

Hochgradige,  vorwiegend  auf  Defektbildung  und  Verschmelzung  beruhende 
Veränderungen  zeigt  die  Schädelbasis.  Eigentliche  Schädelgruben  bestehen  überhaupt 
nicht.  Unmittelbar  vor  dem  den  größten  Teil  der  Schädelbasis  einnehmenden  Foiam. 
occip.  magn.  erhebt  sich  ein  medianer  einfacher  Höcker,  vielleicht  das  Rudiment  des 
Dorsum  sellae  turc.  Von  ihm  nach  vorn  durch  einen  flach  gewölbten,  seitlich  ab- 
fallenden Knochensaum  von  ca.  1  cm  Breite  getrennt,  beginnt  die  hintere  Begrenzung 
der  ganz  flachen,  jedes  knöchernen  Daches  entbehrenden  Orbitae,  deren  Oeflhung  fast 
nach  oben  zieht.  Die  vorderen  Schädelgruben,  Siebbeinplatte  mit  Crista  galli  fehlen. 
Die  Orbitae  sind  durch  einen  ca.  3  mm  breiten  Knochen  streifen  voneinander  getrennt, 
der,  nach  unten  ziemlich  steil  abfallend,  in  die  verschmolzenen  Proc.  frontales  der  Ober- 
kiefer übergeht.    Von  einer  genaueren  Untersuchung  muß  hier  abgesehen  werden. 

Die  rudimentäre  Hirnmasse  läßt  eine  Differenzierung  überhaupt  nicht  zu. 
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Fig.  69.  Aufsicht  auf  das  Gaumengewölbe  von 
Fig.  12 :  zeigt  den  Medianspalt  im  weichen  und  harten 
Gaumen,  im  Alveolarfortsatz  und  der  Oberlippe  (eigene 
Beobachtung). 
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II.  Die  Lateralspalten. 

Die  seitlichen  Oberlippen-  und  Oberkieferspalten,  die  Gaumenspalten  und 

ihre  Kombinationen. 

Diese  in  nahen  Beziehungen  zueinander  stehenden  Spaltbildungen, 
die  deshalb  in  einem  Abschnitt  gemeinsam  behandelt  werden  sollen, 
gehören  nicht  allein  zu  den  weitaus  häufigsten  Gesichtsspalten,  sondern 
auch  zu  den  häufigsten  Mißbildungen  überhaupt.  Nach  Förster 
bilden  sie  12,8  Proz.  sämtlicher  Mißbildungen,  und  Fröbelius  be- 
rechnete aus  dem  Material  des  Petersburger  Findelhauses  auf  2400 
Geburten  1  Kind  mit  Hasenscharte.  Es  ist  nicht  zu  bezweifeln,  daß 
diese  Spaltbildungen  schon  den  Alten  bekannt  waren,  wenngleich 
HiPPOCRATES  noch  nichts  über  sie  erwähnt.  Die  ersten  sicheren 
Mitteilungen  finden  wir  bei  Celsus,  der  ein  Operationsverfahren  zu 
ihrer  Vereinigung  beschreibt  (Curta  in  auribus  labrisque  ac  naribus, 
quomodo  sarciri  et  curari  possint:  Celsi  de  medicina  libri  VIII, 
Buch  7,  Kapitel  9).  Celsus  ebensowenig  wie  Plinus  ,  der  von 
fissura  labiorum  spricht,  kennt  einen  synonymen  Ausdruck  für  unser 
jedem  Laien  geläufiges  Wort  „Hasenscharte".  Erst  Galen  bezeichnet 
die  Deformität  mit  „Lagocheilos.  Vielleicht  ist  hieraus  der  deutsche 
Name,  der  zuerst  in  einem  Buch  vom  Jahre  1554^)  erscheint,  über- 
setzt worden.  Vom  wissenschaftlichen  Standpunkte  aus  empfiehlt  es 
sich,  Namen  wie  „Hasenscharte"  und  „Wolfsrachen"  überhaupt  zu 
vermeiden,  da  sie  auf  falschen  Voraussetzungen  beruhen.  Die  Lippen- 
spalte beim  Hasen  liegt,  wie  schon  an  anderem  Orte  hervorgehoben 
wurde,  in  der  Mitte  der  Oberlippe,  also  an  einer  ganz  anderen  Stelle 
wie  die  seitliche  mit  „Hasenscharte"  bezeichnete  Oberlippenspalte  des 
Menschen,  und  ein  Wolfsrachen  im  Sinne  der  doppelseitigen  Cheilo- 
gnathopalatoschisis  existiert  bei  dem  Tiere,  von  dem  der  Name  her- 
geleitet ist,  unter  normalen  Verhältnissen  überhaupt  nicht. 

Die  in  Rede  stehenden  Spaltbildungen  zeigen  mehr  als  alle 
anderen  Gesichtsspalten  ein  typisches  Verhalten,  und  das  außerordent- 
lich wechselnde  Bild,  welches  sie  auf  den  ersten  Blick  in  verschiedenen 
Fällen  darzubieten  scheinen,  erklärt  sich  bei  genauerer  Untersuchung 
lediglich  aus  den  verschieden  hohen  Graden  der  Ausbildung  der 
einzelnen  Spalten  und  den  zahlreichen  Kombinationen,  welche  sie 
unter  sich  einzugehen  vermögen.  Wir  haben  es  hier  nur  mit  gradu- 
ellen Variationen  zu  tun,  deren  oft  komplizierte  Verhältnisse  dem 
Verständnis  am  leichtesten  zugänglich  werden,  wenn  wir  sie  in  ihre 
einzelnen  Bestandteile  zerlegen.  Es  erscheint  aus  diesem  Grunde 
zweckmäßig,  unserer  Betrachtung  folgende  Einteilung  zugrunde  zu 
legen : 

1)  Seitliche  Spalte  der  Oberlippe  (Cheiloschisis). 

2)  Seitliche  Spalte  des  Alveolarfortsatzes  (Gnathoschisis). 

3)  Gaumenspalte  (Uranoschisis,  Palatoschisis). 

a)  Spalte  des  harten  Gaumens.' 

b)  Spalte  des  weichen  Gaumens  (Staphylochisis). 

4)  Die  Kombinationen  der  drei  genannten  Spaltbildungen. 


1)  Jacob  Ruefff,  Ein  schön  histig  trostbuechle  von  den  empfengknussen  und 
geburten  des  menschen,  Zuerich. 


Seitliche  Oberlippenspalte. 
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Seitliche  Spalte  der  Oberlippe. 

Diese  meist  als  unkomplizierte  Hasenscharte  bezeichnete  Spalt- 
bildung kann  wie  alle  seitlichen  Gesichtsspalten  ein-  und  doppel- 
seitig vorkommen.  Während  die  einseitige  Spalte  verhältnismäßig 
häufig  zur  Beobachtung  gelangt,  gehört  die  doppelseitige  entschieden 
zu  den  seltenen  Mißbildungen.  Nach  einer  Statistik  von  Haug 
wurde  die  einseitige  unkomplizierte  Lippenspalte  unter  1887  ver- 
schiedenen Spalten  der  Oberlippe,  des  Kiefers  und  Gaumens  in 
23,4  Proz.,  die  doppelseitige  nur  in  3,2  Proz.  beobachtet. 

Die  Spalte  beginnt  im  Lippenrot  seitlich  neben  dem  Philtruni 
der  Oberlippe  und  setzt  sich  von  dort  in  den  höchsten  Graden  der 


a  b  c 

Fig.  70.  Verschiedene  Grade  der  seitUchen  Oberlippenspalte  (nach  Lexer). 
a,  b  unvollständige  Spalte,  bei  a  mit  narbigem  Streifen;  c  vollständige  Spalte. 


Spaltbildung,  der  vollständigen  Lippenspalte,  durch  die  ganze 
Höhe  und  Dicke  der  Lippe  bis  in  das  Nasenloch  der  betreffenden 
Seite  fort.  Hire  stets  mit  Schleimhaut  ausgekleideten  Ränder  stehen 
in  der  Höhe  des  Lippenrotes  infolge  einer  Verziehung  des  äußeren 
Spaltrandes  am  weitesten  auseinander  und  nähern  sich  gegen  die 
Nase  hin  einander  mehr  und  mehr  (s.  Fig.  70  c).  Die  Nase  zeigt 
dabei  nicht  unerhebliche  Formveränderungen.  Das  Nasenloch  der 
betreffenden  Seite  erscheint  in  querer  Richtung  verbreitert,  der  nach 
außen  verzogene  Nasenflügel  geht  nicht  selten  unmittelbar  in  den 
äußeren  Rand  der  Spalte  über,  die  Nasen- 
spitze ist  abgeflacht. 

Bisweilen  findet  man  die  Spalte  durch 
eine  von  einem  Rand  zum  andern  sich 
hinüberziehende  Schleimhautbrücke  unter- 
brochen (s.  Fig.  71).  Als  Reste  solcher 
während  des  intrauterinen  Lebens  nach- 
träglich auseinandergerissenen  Schleimhaut- 
brücken sind  vielleicht  kleine  knopfförmige, 
gelegentlich  an  einem  oder  dem  anderen 
Spaltrande  sich  findende  Erhabenheiten  zu 
betrachten  (Lexer). 

Die  vollständige  bis  in  das  Nasenloch 
hineinreichende  unkomplizierte  Lippenspalte 
wird    verhältnismäßig    selten  beobachtet. 

Häufiger  endet  die  Spalte  als  unvollständige  Spalte  mehr  oder 
weniger  weit  von  der  Nase  entfernt  in  der  Oberlippe,  indem  beide  Spalt- 
ränder hier  im  spitzen  Winkel  aneinander  stoßen  (s.  Fig.  70  b).  Dabei 


Fig.  71.  Vollständige  seit- 
liche Oberlippenspalte  mit 
Schleimhautbrücke  (nach 
Lexer). 
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pflegt  die  Konfiguration  der  Nase  wenig  oder  gar  nicht  verändert  zu 
sein.  Eine  kleine  Einziehung  oder  ein  dreieckiger  Einknilf  des  Lippen- 
rotes seitlich  vom  Phil- 
trum deutet  den  leich- 
testen Grad  dieser  un- 
vollständigen Lippen- 
spalte an. 

Die  Lippenspalte 
kann  teilweise  oder  ganz 
ersetzt  werden  durch 
einen  hellen,  glänzenden, 
narbenähnlichen  Streifen 
in  der  Haut,  der  in 
ersterem  Falle  von  einer 
unvollständigen  Spalte 
oder  einem  Einkniff  des 
Lippenrotes  seinen  Aus- 
gang nimmt  und  bis  in 
die  Nase  hineinzieht 
(s.  Fig.  70  a  u.  72). 
Selten  findet  sich  statt 
dessen  eine  breitere 
Furche,  in  deren  Be- 
reich die  Muskulatur 
der  Oberfläche  fehlt,  so 
daß  äußere  Haut  und 
Schleimhaut  direkt  mit- 
einander in  Berührung 
stellen  (Beely).  Auf  die  Bedeutung  dieser  gewöhnlich  als  intra- 
uterine Heilung   einer  Lippenspalte  angesprochenen  Befunde  wird 

später    näher    einzugehen  sein 
F>g-  73.  (siehe  formale  Genese). 


Fig.  72.  „Intrauterin  verheilte' 
lippenspalte  (eigene  Beobachtung). 


seitliche  Ober- 


Fig.  74. 


Fig.  73.  Doppelseitige  unkomplizierte  Oberlippenspalte  mit  gut  entwickeltem 
Philtrum  (nach  Broman). 

Flg.  74.  Doppelseitige  unkomplizierte  Oberlippenspalte  mit  rudimentärem 
Philtrum  (nach  v.  Bruns). 


Seitliche  Spalte  des  Alveolarfortsatzes. 
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Die  seltene  doppelseitige  unkomplizierte  Oberlippen- 
s palte  ist  meist  auf  beiden  Seiten  unvollständig  oder  erreicht  nur 
auf  einer  Seite  das  Nasenloch.  Daß  auch  doppelseitige  vollständige 
Lippenspalten  bei  intaktem  Kiefer  vorkommen,  ist  nicht  zu  bezweifeln, 
gehört  aber  jedenfalls  zu  den  großen  Seltenheiten  (Fiege). 

Bei  den  doppelseitigen  unkomplizierten  Lippenspalten  steht  zwischen 
beiden  Fissuren  das  von  Schleimhaut  umrandete  Fhiltrum,  das,  von 
mehr  viereckiger,  dreieckiger  oder  elliptischer  Gestalt  im  Gegensatz 
zu  Fällen  mit  gleichzeitigen  Kieferspalten,  gut  entwickelt  zu  sein 
pflegt,  ohne  jedoch  bis  zum  freien  Saum  der  übrigen  Oberlippe 
hinabzureichen  (s.  Fig.  73).  Nur  in  seltenen  Fällen  ist  dieses  Zwischen- 
stück sehr  klein,  erscheint  gleichsam  nur  als  eine  schmale  quere  Ver- 
bindungsbrücke oder  als  ein  Zapfen  im  Grunde  des  Winkels,  der 
durch  die  beiden  zu  einem  gemeinschaftlichen  Ganzen  zusammen- 
geflossenen Spalten  gebildet  ist  (v.  Bruns).    (Fig.  74.) 

Die  seitliche  Spalte  des  Alveolarfortsatzes. 

Das  Vorkommen  unkomplizierter  seitlicher  Spalten  im  Alveolar- 
fortsatz  des  Oberkiefers  kann  nicht  bezweifelt  werden.  In  der  weitaus 
überwiegenden  Mehrzahl  der  Fälle  ist  die  Spalte  im  Kiefer  jedoch 
mit  seitlichen  Oberlippen-  oder  Gaumenspalten  oder  beiden  verbunden. 

Wie  die  Lippenspalte  kann  auch  die  Kieferspalte  einseitig  und 
doppelseitig  auftreten,  vollständig  und  unvollständig  sein. 

In  ihrer  Lage  im  Alveolarfortsatz  genau  mit  der  Lage  der  Spalte 
in  der  Oberlippe  korrespondierend,  durchsetzt  die  vollständige 
Kiefer  spalte  den  Alveolarbogen  vom  freien  Rande  bis  ins  Nasen- 
loch hinein  und  erstreckt  sich,  nach  hinten-innen  gegen  die  Mittel- 
linie konvergierend,  durch  den  vordersten  Teil  des  harten  Gaumens 
bis  in  die  Gegend  des  Foramen  palatinum  anterius,  wo  sie,  wie  er- 
wähnt, sehr  häufig  in  eine  Gaumenspalte  einmündet. 

Die  unvollständige  Kieferspalte,  deren  leichtester  Grad 
durch  eine  Einkerbung  des  freien  Alveolarrandes  gekennzeichnet  wird, 
schneidet  als  meist  nur  schmale  Fissur  mehr  oder  wehiger  weit  in 
den  Alveolarbogen  ein,  ohne  das  Nasenloch  zu  erreichen. 

Die  doppelseitige  Kieferspalte  kann  auf  einer  Seite  voll- 
ständig, auf  der  anderen  unvollständig  und  beiderseits  unvollständig 
oder  vollständig  sein.  In  letzterem  Falle  wird  durch  die  gegen- 
einander konvergierenden  Spalten  aus  der  Mitte  des  Alveolarbogens 
ein  Stück  herausgeschnitten,  welches  nach  der  Ansicht  von  Kölliker 
u.  a.  aus  den  in  der  Mittellinie  vereinigten  beiden  Hälften  des  Os  inter- 
maxillare  besteht,  während  Albrecht  und  seine  Anhänger,  die  eine 
Entstehung  des  Zwischenkiefers  aus  vier  Stücken  annehmen,  darin 
nur  die  beiden  inneren  Abschnitte  desselben  (innere  Zwischenkiefer) 
erblicken  wollen.  Nach  Kölliker  fällt  demnach  der  Verlauf  der 
seitlichen  Kieferspalte  mit  der  den  Oberkiefer  vom  Zwischenkiefer 
trennenden  Sutura  incisiva  zusammen,  während  die  Spalte  nach  Al- 
brechts Ansicht  nach  innen  von  dieser  liegt  und  in  der  beide 
Zwischenkiefer  (äußeren  und  inneren)  trennenden  Sutura  interincisiva 
verläuft.  Auf  die  teratologische  Bedeutung  dieser  Frage  wird  weiter 
unten  einzugehen  sein. 

Gleichwertig  mit  den  Narbenstreifen  an  der  Oberlippe  sind  seichte 
Furchenbildungen,  die  an  typischer  Stelle  auf  der  Oberfläche  des 
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Alveolarfortsatzes  gelegentlich  beobachtet  werden.  Nicht  selten  findet 
sich  auch  ein  der  oben  beschriebenen  Schleimhautbrückenbildung  bei 
der  Lippenspalte  vergleichbares  Verhalten,  indem  die  Spaltbildung 
nur  den  Knochen  des  Alveolarbogens  betriftt,  während  die  Schleim- 
haut außen  oder  innen  diesen  Spalt  mehr  weniger  intakt  überzieht. 

Auf  die  Veränderungen,  welche  die  Ausbildung  und  Stellung  der 
einzelnen  Teile  des  Oberkiefers  bei  den  höheren  Graden  der  Kiefer- 
spalte, die  fast  immer  durch  Lippen-  und  Gaumenspalte  kompliziert 
sind,  erleiden,  wird  bei  der  Besprechung  der  Kombinationen  der  ver- 
schiedenen Spaltbildungeu  zurückzukommen  sein.  Hier  soll  nur  die 
wichtige  Frage  der  Odontologie  der  Kieferspalte  im  Zusammenhang 
erörtert  werden. 

Die  Bezahnung  bei  der  Kieferspalte  hat  stets  das  Interesse  der 
Forscher  in  hohem  Grade  erregt.  Ergeben  doch  die  klinischen  Be- 
obachtungen und  anatomischen  Untersuchungen  ein  außerordentlich 
wechselndes  Bild  bezüglich  der  Stellung,  Zahl  und  Form  der  Zähne, 
wie  ihrer  Lage  zur  Spalte  im  Alveolarfortsatz. 

Eine  Anzahl  Schemata,  aus  denen  die  wichtigsten  Varietäten  in 
Zahl  und  Lage  der  Zähne  zur  Spalte  ersichtlich  sind,  seien  nach  den 
Untersuchungen  von  Kölliker  nachstehend  wiedergegeben. 


I.  Einseitige  Spalten. 
A.  Linke. 

II.  Doppelseitige  Spalten. 

Zahnverhältnis  der  Spalte 

Zahl 
der  Fälle 

Zahnverhältnis  der  Spalten 

Zahl 
der  Fälle 

C  II  Im  Im //II  C 
C  II  Im  Im  II  //  L  C 
C  II  Im  Im  //  C  ■ 
C  Im  Im  //  C 

B.  Eechte. 

9 
5 
1 
1 

C  //  Im  Im  //  C 

C  //  II  Im  Im  II  //  C 

C  II  //  Im  Im  //  II  C 

C  II //Im //II  C 

C//I1  Im  Im //II  C 

C  II //Im  Im  //II  C 

C  //  Im  Im  II  //  C 

C  I,  //  II  Im  Im  //  II  C 

C  II  //  Im  Im  II  // 1,  C 

C  I,  //  II  Im  Im  II  // 1,  C 

C  Ii  //  II  C  (Intermaxiilare  fehlt) 

2 
3 
4 
1 
2 
1 
1 
2 
3 
5 
4 

Zahnverhältnis  der  Spalte 

Zahl 
der  Fälle 

C  //  II  Im  Im  II  C 
C  II  //  Im  Im  II  C 
C  1,/jn  Im  Im  II  C 
C  i;  I,  I,  //  II  Im  Im  II  C 
C  //  Im  Ii  C 

1 
1 
1 
1 
1 

Die  Stellung  der  Zähne  ist  be- 
zeichnet bei  Ansicht  des  Kiefers  von 
der  Gaumen  Seite,  mit  dem  Zahn- 
bogen  nach  vorn  gestellt,  also 

Vorn 

Eechts  Links 
Hinten 

Erklärung  der  Tabellen:  C  =  Dens  caninus,  Im  =  Dens  incisivus  medialis, 
II  =  Dens  incisivus  lateralis,  Ig  =  Dens  incisivus  tertius,  //  Spalte. 

Ein  Blick  auf  diese  Tabelle  zeigt,  daß  neben  der  normalen  An- 
zahl von  Schneidezähnen  sehr  häufig  eine  Ueberzahl,  seltener  eine 
Reduktion  derselben  beobachtet  wird.  Die  Ansicht  Warynskis,  wonach 
sich  am  Milchgebiß  bei  allen  Kieferspalten  ein  überzähliger  lateraler 
Schneidezahn  finde,  die  überzählige  Alveole  jedoch  oft  sehr  klein  sei 
und  leicht  übersehen  werden  könne,  trifft  nicht  für  alle  Fälle  zu. 
Aus  den  Tabellen  ergibt  sich  des  weiteren,  daß  die  Spalte  meist 
zwischen  zwei  Schneidezähnen  verläuft,  daß  aber  zweifellos  auch  nach 
außen  von  der  Spalte  der  Eckzahn  liegen  kann,  eine  Tatsache,  die 


Gaumenspalte. 
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von  Albrecht  geleugnet  wurde.  Außer  Abweichungen  in  der  Zahl 
der  Zähne  und  ihrer  Lage  zur  Spalte  finden  sich  auch  Formanomalien 
derselben.  Namentlich  sind  häufig  die  die  Spalte  begrenzenden 
Schneidezähne  rudimentär  entwickelt.  Perversitäten  in  der  Stellung 
der  Zähne  zum  Zahnbogen  sind  nach  den  systematischen  Unter- 
suchungen von  Preiswerk  ein  fast  konstantes  Vorkommnis. 

Anomalien  der  Zähne  im  Sinne  einer  Vermehrung  oder  Ver- 
minderung werden  auch  bei  intrauterin  verheilten  Kieferspalten,  sowie 
bei  unkomplizierten  Lippen-  und  Gaumenspalten  beobachtet. 


Die  Spalten  des  Gaumens. 

a)  Die  Spalten  des  harten  Gaumens. 

Man  muß  sich  darüber  klar  sein,  daß  der  Gaumen  infolge  seiner 
entwicklungsgeschichtlichen  Entstehung  aus  zwei  in  der  Mitte  in  Ver- 
bindung tretenden  Hälften  immer  nur  eine  einzige  mittlere  Spalte 
-enthalten  kann.  Wenn  wir 
trotzdem  bezüglich  des  harten 
Gaumens  von  doppelsei- 
tigen (bilateralen)  und 
einseitigen  (unilate- 
ralen) Gaumenspalten 
reden,  so  geben  wir  mit  diesen 
Bezeichnungen  der  Beziehung 
der  Spalte  zum  Vomer  Aus- 
druck, welcher  bei  der  ein- 
seitigen Spalte  mit  der  einen 
oder  anderen  Gaumenhälfte 
in  Verbindung  getreten  ist, 
während  er  bei  der  doppel- 
seitigen Spalte  frei  in  den 
breiten  Defekt  hineinragt  und 
diesen  in  sagittaler  Richtung 
gewissermaßen  in  eine  rechte 
und  eine  linke  Spalte  trennt 

(s.  Fig.  75).  Nicht  zu  verwechseln  mit  dieser  bilateralen  Gaumen- 
spalte ist  die  von  Langenbeck  als  Medianspalte  des  harten 
Gaumens  bezeichnete  Mißbildung,  bei  welcher  wegen  Fehlens  des 
Philtrums,  des  Zwischenkiefers,  der  Nasenscheidewand  und  des  Vomer 
die  scheinbare  Verdoppelung  der  Gaumenspalte  nicht  vorhanden  ist. 
Wir  sind  dieser  Form  der  Gaumenspalte  bereits  gelegentlich  der  Be- 
schreibung der  falschen  Medianspalte  der  Oberlippe  begegnet. 

FÖRSTER  hat  behauptet,  daß  in  einzelnen  seltenen  Fällen  die 
Gaumenspalte  mitten  durch  die  eine  Hälfte  des  Gaumengewölbes 
hindurchgehe.  Diese  entwicklungsgeschichtlich  unhaltbare  Anschauung 
ist  schon  von  Dursy  widerlegt  worden,  der  nachwies,  daß  die  Annahme 
FÖRSTERS  auf  einer  Täuschung  beruht,  indem  dieser  den  allzu  stark 
ausgebildeten  mit  der  einen  Seite  verwachsenen  Vomer  für  den  inneren 
Teil  des  gespaltenen  Gaumengewölbes  hielt. 

Langenbeck  teilt  die  Spalten  des  harten  Gaumens  ein  in  totale 
Spalten  (Uranoschisma)  und  partielle  Spalten  (Urano- 
coloboma). 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  i,  9 


Fig.  75.  Schema  der  Oberlippen  -  Kiefer- 
Gaumenspalten  (nach  A.  Frankel).  Ch  Cheilo- 
schisis,  gn  Gnathoschisis,  u  Uranoschisis,  St 
Staphyloschisis. 
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Das  Uranoschisma  ist  sowohl  bei  ein-  wie  doppelseitigem 
Vorkommen  fast  stets  mit  einer  Spalte  des  weichen  Gaumens  und 
sehr  häufig  mit  einer  Lippenkieferspalte  verbunden.  Sehr  viel  seltener 
findet  die  Gaumenspalte  ihre  hintere  Begrenzung  in  dem  ungespaltenen 
Gaumensegel,  ihre  vordere,  in  der  Gegend  des  Foramen  incisivum,  an 
dem  mit  dem  Oberkiefer  in  normaler  Weise  verschmolzenen  Zwischen- 
kiefer, bei  bilateraler  Spalte  in  spitzbogenförmiger  Linie  ^). 

Auch  beim  Uranocoloboma,  das  ebenfalls  ein-  und  doppel- 
seitig vorkommt,  ist  fast  immer  der  weiche  Gaumen  mitgespalten, 
häufig  besteht  auch  Lippenkieferspalte.  Man  kann  ein  vorderes 
und  hinteres  Uranocolobom  unterscheiden.  Ersteres,  bei  dem 
die  Spalte  nach  hinten  bis  zur  Mitte  der  Processus  palatini  des  Ober- 
kiefers reicht,  ist  selten.  Langenbeck  hat  es  zweimal  mit  Spaltung 
des  Gaumensegels  und  der  Oberlippe  bei  normal  entwickeltem  Alveolar- 

fortsatz  beobachtet.  Häufiger  ist  das  hintere 
Uranocolobom  (siehe  Fig.  76),  bei  dem  die 
Spalte  im  Bereich  der  horizontalen  Platte 
des  Gaumenbeines  liegt  und  das  meist  eine 
Verlängerung  der  gleichzeitig  vorhandenen 
Gaumensegelspalte  darstellt. 

Die  Breite  der  verschiedenen  Arten  der 
Gaumenspalte  schwankt  in  erheblichem  Maße. 
Sie  ist  vor  allem  abhängig  von  der  mehr 
weniger  hochgradigen  Entwicklungsstörung  der 
Gaumenfortsätze. 

Bisweilen  betrilTt  die  Spaltbildung  im 
harten  Gaumen  in  ähnlicher  Weise,  wie  dies 
bei  den  Alveolarspalten  geschildert  wurde,  nur 
den  Knochen,  während  die  Schleimhaut  intakt 
befunden  wird.  Ein  derartiger  totaler  oder 
partieller  Defekt  des  knöchernen 
Gaumengewölbes  ohne  gleichzei- 
ti  7ö  Ano-eb  rene  ^ig®^  Defekt  der  Gaumenschlei m- 
Lückelm  hartenGlumen*;  haut  kommt  nach  Langenbeck  in  drei 
Uvula  fissa  (nach  v.  Mi-    Varietäten  vor: 

KULicz-KüMMEL).  1)  Das  knöchemc  Gaumengewölbe  fehlt 

in  ganzer  Ausdehnung  vollständig,  während 
die  Gaumenschleimhaut  in  der  größten  Ausdehnung  vorhanden,  das 
Gaumensegel  aber  in  der  Mitte  gespalten  ist. 

2)  Das  Gaumengewölbe  ist  mit  dem  Gaumensegel  gespalten,  der 
Knochenspalt  reicht  aber  weiter  nach  vorn  als  der  Defekt  im  In- 
volucrum  palati. 

3)  Das  knöcherne  Gaumengewölbe  zeigt  einen  feinen  Spalt  in  der 
Mittellinie  oder  an  der  einen  Seite  vom  Vomer.  Dieser  Spalt,  welcher 
sich  in  das  gespaltene  Gaumensegel  fortsetzen  würde,  ist  jedoch  durch 

1)  V.  Langenbeck  versteht  unter  „Uranoschisma"  die  den  harten  Gaumen 
mitsamt  dem  Alveolarfortsatz  durchsetzenden  Spalten,  also  eine  als  Kiefergaumen- 
spalte zu  bezeichnende  öpaltkombination.  Die  oben  mit  Uranoschisma  benannte 
Spalte  des  harten  Gaumens  rechnet  er  unter  der  Bezeichnung  „Spaltung  des  ganzen 
harten  Gaumens  mit  Ausnahme  des  Alveolarfortsatzes"  zu  den  partiellen  Gaumen- 
spalten (Uranocoloboma).  Da  der  Alveolarfortsatz  und  der  vordere  dem  Zwischen- 
kiefer angehörige  Teil  des  Gaumens  entwicklungsgeschichtlich  anders  zu  bewerten 
sind,  als  der  übrige  harte  Gaumen,  so  erscheint  eine  derartige  Einteilung  nicht  zweck- 
entsprechend. 
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die  Gaumenschleimhaut  vollständig  verdeckt.  Man  glaubt,  ein  voll- 
kommen normal  gebildetes  Gaumengewölbe  und  nur  eine  Medianspalte 
des  Velum  vor  sich  zu  haben. 

b)  Die  Spalte  des  weichen  Gaumens. 

Da  im  Bereich  des  weichen  Gaumens  die  am  harten  Gaumen 
durch  den  Vomer  gebildete  Scheidewand  fehlt,  haben  wir  es  hier  nur 
mit  einer  einfachen  Medianspalte  zu  tun. 

Diese  ist  meistens,  namentlich  in  den  höheren  Graden,  mit  einer 
Spalte  des  harten  Gaumens  verbunden,  kommt  jedoch  auch  nicht 
allzu  selten  ohne  eine  solche  oder  mit  Lippen-  und  Kieferspalte  kom- 
biniert vor. 


Fig.  77.  Fig.  78. 


Fig.  77  und  78.    Verschiedene  Formen  der  Gaumensegelspalte  (nach  v.  Ammon). 


Als  geringster  Grad  der  Gaumensegelspalte  kann  die  verhältnis- 
mäßig häufig  ohne  anderweitige  Mißbildungen  beobachtete  Spaltung 
des  Zäpfchens  in  der  Mittellinie  angesehen  werden.  Die  Gestalt 
einer  solchen  Uvula  bifida  ist  je  nach  dem  Grade  der  Spaltung,  welche 
sich  bald  nur  als  seichte  Einkerbung  der  Spitze,  bald  als  bis  zur  Basis 
durchgehende  Fissur  äußert,  sehr  verschieden.  In  letzterem  Falle  er- 
scheint die  geteilte  Uvula  fisch-  oder  schwalbenschwanzförmig  (s.  Fig.  76). 

In  den  schwereren  Fällen  erstreckt  sich  die  Spaltung  mehr  weniger 
weit  ins  Gaumensegel  hinein  oder  durchsetzt  es  in  ganzer  Ausdehnung, 
um  an  der  hinteren  Begrenzung  des  harten  Gaumens  spitzbogenförmig 
zu  enden. 

Da  auch  bei  den  Gaumensegelspalten  die  beiden  Hälften  des 
Gaumens  bald  mehr,  bald  weniger  in  der  Entwicklung  zurückgeblieben 
zu  sein  pflegen,  so  ist  auch  die  Form  dieser  Spalte  eine  verschiedene. 
Die  Uvulahälften  sind  bald  als  deutliche  birnförmige  Körper  am  Ende 
jeder  Hälfte  des  Velum  palatinum  sichtbar,  bald  sind  sie  kaum  als 
wenig  hervorragende  Spitzen  erkenntlich.  Verschiedene  Formen  der 
Gaumensegelspalte  sind  in  den  Figg.  77  und  78  wiedergegeben. 
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Sehr  selten  sind  Spalten,  die  nur  den  vorderen  Abschnitt  des 
weichen  Gaumens  betreffen.  Beely  beobachtete  bei  einem  2  Monate 
alten  Mädchen  einen  ca.  2  cm  langen  Spalt,  dessen  vordere  Hälfte 
im  harten,  dessen  hintere  im  weichen  Gaumen  lag.  v.  Eiselsberg 
sah  bei  einem  6  Monate  alten  Kind  mit  gespaltener  Uvula  und  ge- 
schlossenem weichen  Gaumen  am  Uebergang  vom  weichen  in  den 
harten  Gaumen  eine  kleinfingernagelgroße  Lücke.  Eine  angeborene 
ovale  Oeff'nung  im  weichen  Gaumen  beobachtete  auch  Tieffenbach 
(zitiert  nach  Beely). 

Gelegentlich  werden  auch  am  Gaumensegel  Defekte  gefunden,  die 
nur  die  Muskulatur  betreifen,  während  die  Schleimhaut  darüber  als 
dünne  Decke  erhalten  ist.  Lublinski  beobachtete  eine  von  normaler 
Schleimhaut  überzogene  Verdünnung  des  Gaumensegels  in  der  Rhaphe, 
die  er  für  eine  Spaltung  des  im  ganzen  Verlauf  getrennt  gebliebenen 
Musculus  azygos  uvulae  hält. 

Kombinationen  der  Oberlippen-,  Oberkiefer-  und  Gaumenspalten. 

Die  zahlreichen  möglichen  Kombinationen  der  in  den  vorauf- 
gehenden Abschnitten  geschilderten  Spalten  finden  sich  weit  häufiger 
als  die  einzelnen  Spaltbildungen  für  sich  allein.  Nach  der  ein  größeres 
Material  umfassenden  Statistik  von  Haug,  der  allerdings  nur  die 
Oberlippenspalten  und  ihre  Kombinationen  berücksichtigt,  verhalten 
sich  die  komplizierten  Oberlippenspalten  zu  den  unkomplizierten  wie 
70,6  zu  29,4  Proz.  Die  gleiche  Statistik  ergibt  des  weiteren  die  be- 
merkenswerte Tatsache,  daß  die  linksseitigen  Spaltbildungen  mehr  als 
doppelt  so  häufig  beobachtet  werden  wie  die  rechtsseitigen  und  daß 
bei  den  Trägern  der  Spalten  das  männliche  Geschlecht  bedeutend 
überwiegt  (64,3  zu  35,7  Proz.). 

Die  wichtigsten  Hauptformen  der  komplizierten  Spaltbildungen 
sind  nach  der  Zusammenstellung  von  Haug  folgende: 
Einseitige  Lippenkieferspalte. 

Doppelseitige  Lippenspalte  mit  ein-  oder  zweiseitiger  Spalte 

im  Alveolarfortsatz. 
Einseitige  Lippengaumenspalte. 
Doppelseitige  Lippengaumenspalte. 
Einseitige  Lippenkiefergaumenspalte. 
Doppelseitige  Lippenspalte,  einseitige  Kiefergaumenspalte. 
Doppelseitige  Lippenkiefergaumenspalte. 
Dazu  kommen  noch  die  seltenen 

ein-  und  doppelseitigen  Kiefergaumenspalten. 
Berücksichtigt  man  weiterhin,  daß  diese  Hauptformen  der  Spalt- 
kombination wiederum  eine  Reihe  von  Varietäten  aufweisen  können, 
je  nach  dem  wechselnden  Grad  der  Spaltung  in  diesem  oder  jenem 
Abschnitt,  daß  ferner  noch  das  Vorkommen  unvollkommener  oder 
„intrauterin  vernarbter"  Spalten  das  Bild  komplizieren  kann,  so  ergibt 
sich  ein  noch  weit  größerer  Reichtum  an  Formen. 

Nachstehende  Zusammenstellung  Städtlers  über  alle  in  der 
Literatur  niedergelegten  Komplikationen  der  Oberlippenspalte  möge 
hiervon  einen  Begriff  geben.    Städtler  hat  gefunden : 
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Einseitige  Spaltbildung. 

1)  Einfache  einseitige  Lippenspalte. 

2)  Einfache  einseitige  Lippenspalte  mit  Andeutung  einer  Kerbe 
im  Zahnfleisch  und  Alveolarfortsatz  derselben  Seite. 

3)  Dto.  mit  Andeutung  einer  Kerbe  im  Zahnfleisch  und  Alveolar- 
fortsatz der  anderen  Seite. 

4)  Dto.  mit  Spalte  im  Alveolarfortsatz. 

5)  Dto.  mit  Narbenbildung  im  harten  und  weichen  Gaumen. 

6)  Dto.  mit  Einknilf  im  Oberkiefer,  Narbe  im  Alveolarfortsatz 
und  Spaltung  des  weichen  Gaumens. 

7)  Dto.  mit  Spaltung  des  Alveolarfortsatzes,  Narbe  im  weichen 
Gaumen  und  Spaltung  der  Uvula. 

8)  Dto.  mit  Spaltung  des  harten  Gaumens. 

9)  Dto.  mit  Spaltung  des  Alveolarfortsatzes  und  des  weichen 
Gaum^ens. 

10)  Dto.  mit  Spaltung  des  harten  und  weichen  Gaumens. 

11)  Dto.  mit  Spaltung   des  Alveolarfortsatzes  und  medianem 
Defekt  im  harten  und  weichen  Gaumen. 

12)  Narbe  in  der  Lippe  und  Spalte  im  weichen  Gaumen. 

13)  Spalte  in  der  Lippe  und  Andeutung  einer  Furche  in  der 
Uvula. 

14)  Vollkommen  durchgehende  einseitige  Lippen-,  Alveolar-  und 
Gaumenspalte. 

Doppelseitige  Spaltbildung. 

1)  Doppelte  unkomplizierte  Lippenspaltung. 

2)  Doppelte,  nicht  durchgehende  Lippenspaltung  mit  Einkerbung 
des  Alveolarfortsatzes  und  Andeutung  einer  Spaltung  der 
Uvula. 

3)  Doppelte  unvollkommene  Lippenspalte  mit  Einkerbung  eines 
und  Spaltung  des  anderen  Alveolarfortsatzes,  doppelte  Gaumen- 
spalte und  Spalte  der  Uvula. 

4)  Doppelte  Spalte  der  Lippe  und  Spaltung  des  weichen  Gaumens. 

5)  Doppelte  Spaltung  der  Lippe  und  Spaltung  des  harten  und 
weichen  Gaumens. 

6)  Doppelte  Lippen-  und  Alveolarspalte. 

7)  Doppelte  Lippen-  und  Alveolarspalte  und  einseitige  Gaumen- 
spalte. 

8)  Einseitige  durchgehende  Lippen,  Alveolar-  und  Gaumenspalte 
mit  geringer  Lippenspalte  der  anderen  Seite. 

9)  Dto.  mit  totaler  Lippenspalte  der  anderen  Seite. 

10)  Dto.  mit  partieller  Gaumenspalte  der  anderen  Seite. 

11)  Dto.  mit  partieller  Spaltung  der  Lippe  und  des  harten 
Gaumens  der  anderen  Seite. 

12)  Dto.  mit  totaler  Spaltung  der  Lippe,  des  harten  und  des 
weichen  Gaumens  der  anderen  Seite. 

13)  Doppelte  totale  Lippen-  und  Alveolarspalte  und  einseitige 
Gaumenspalte. 

14)  Doppelte,  nur  auf  einer  Seite  durchgehende  Lippenspalte  mit 
beiderseits  vollkommener  Alveolar-  und  Gaumenspalte. 

15)  Doppelseitige  durchgehende  Lippen-,  Alveolar-  und  Gaumen- 
spalte. 
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Es  ist  natürlich  unmöglich,  eine  detaillierte  Beschreibung  dieser 
verschiedenen  Variationen  zu  geben.  Eine  solche  erübrigt  sich  aber 
auch  deswegen,  weil  bei  den  Spaltkombinationen  trotz  ihrer  äußeren 
Verschiedenheit  doch  gewisse  typische  Befunde  wiederkehren,  die  sich 
am  besten  aus  der  Schilderung  einiger  Fälle  der  hochgradigsten 
Formen  der  Lippenkiefergaumenspalte  ergeben.  Die  wichtigsten 
Punkte  aus  der  Morphologie  der  Spaltkombinationen  werden  in  der 
Epikrise  jedes  einzelnen  Falles  ihre  Besprechung  finden. 


1.  Fall.   Abffeschiiitteiier  Kopf  eines  Neugeboreueu  toii  3V/.,  cm  Kopfmnfang'. 

Linksseitige  Oberlippenkief erspal te,  bilaterale  Gaumenspalte. 

(Fig.  79  und  80.) 

Bei  der  Ansicht  von  vorn  (Fig.  79)  fällt  zunächst  eine  starke  Deformität  der 
Nase  auf,  welche  vorwiegend  dadurch  zustande  kommt,  daß  der  linke  Nasenflügel 

stark  abgeflacht  und  verbreitert, 
gewissermaßen  abgerollt  er- 
scheint. Nasenspitze  und  häu- 
tiges Nasenseptum  sind  stark 
nach  rechts  verlagert,  letzteres 
verläuft  nicht  in  sagittäler 
Ilichtung,  sondern  liegt  fast 
horizontal,  so  daß  es  die  direkte 
Fortsetzung  des  lang  ausge- 
zogenen linken  Nasenflügels 
bildet.  Dieser  überspannt 
brückenartig  eine  breite,  die 
Oberlippe  und  den  Kiefer  in 
ganzer  Höhe  durchsetzende 
Spalte,  die  die  Stelle  des  linken 
Nasenloches  einnimmt.  Diese 
Spalte  wird  auf  der  linken  Seite 
an  der  Oberfläche  von  einem 
dreieckig  gestalteten  Haut- 
bürzel, in  der  Tiefe  von  dem 
äußeren  Teil  des  gleichfalls  ge- 
spaltenen hnken  Alveolarbogens 
begrenzt.  Der  Hautbürzel  zeigt 
eine  seinem  freien  Rande  parallel 
verlaufende  Rinne  als  Grenze 
zwischen  der  ihn  außen  über- 
ziehenden Haut  und  der 
seine  Innenfläche  bedeckenden 
Schleimhaut.  Rechts  wird  die 
Begrenzung  der  Lippenkiefer- 
spalte  durch  den  stark  pro- 
minierenden ,  das  Niveau  der 
linken  Oberlippe  nach  vorn  überragenden  Zwischenkiefer  gebildet.  Dieser  Zwischen- 
kiefer ist  so  weit  nach  der  rechten  Seite  hinübergezogen,  daß  sein  freier,  die  Spalte 
begrenzender  Rand  ziemlich  genau  mit  der  Medianebene  des  Kopfes  abschneidet, 
außerdem  ist  er  derartig  gedreht,  daß  seine  äußere  Fläche  nicht  direkt  nach  vorn 
gerichtet  ist,  sondern  eine  von  links  vorn-oben  nach  rechts  hinten-unten  abfallende 
Ebene  darstellt.  Ueber  dem  Zwischen kief er  ist  die  Haut  der  Oberlippe  so  weit 
seitlich  zurückgezogen,  daß  etwa  ein  Drittel  des  Zwischenkiefers  frei  zutage  liegt. 
Hebt  man  die  rechte  Oberlippe  vom  Kiefer  ab,  so  erkennt  man  undeutlich  ein 
Frenulum  labii,  das  sich  als  flache  Schleimhautfalte  bis  zum  unteren  Rande  des 
Zwischenkiefers  fortsetzt.  Diese  die  Mitte  des  Zwischen  kief  ers  markierende  Linie 
liegt  entsprechend  der  Drehung  und  Schiefstellung  des  Zwischen kiefers  ca.  1  cm 
nach  rechts  von  der  Mittellinie  des  Kopfes  und  verläuft  nicht  senkrecht,  sondern 
schräg  von  rechts  oben  nach  links  unten. 

Durch  zweckentsprechendes  Zurückpräparieren  des  Unterkiefers  wird  ein  guter 
Ueberbhck  auf  das  Gaumendach  gewonnen,  das  sich,  von  unten  gesehen,  folgender- 
maßen darstellt  (Fig.  80): 


Fig.  79.  Linksseitige  Oberlippenkieferspalte, 
bilaterale  Gaumenspalte :  Ansicht  von  vorn  (eigene 
Beobachtung). 
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Die  linksseitige  Lippenkieferspalte  setzt  sich  nach  hinten  in  eine  den  ganzen 
harten  und  weichen  Gaumen  durchsetzende  Hpalte  fort,  die  jedoch  nicht  auf  die 
linke  Seite  beschränkt  ist,  sondern  über  die  Mittellinie  hinüber  ebenso  weit  auf  die 
rechte  Seite  übergreift.  Hieraus  resultiert  eine  fast  l'/j  cm  breite  mediane  Gaumen- 
spalte, die  in  Wahrheit  als  bilaterale  zu  bezeichnen  ist.  Die  seitliche  Begrenzung 
dieser  Gaumenspalte  wird  im  vorderen  Abschnitt  durch  die  freien  ßänder  der  nur 
schwach  entwickelten  knöchernen  Gaumenplatten,  im  hinteren  durch  die  Eänder  des 
gespaltenen  Gaumensegels  gebildet.  Am  hinteren  Ende  der  Spalte  springt  jederseits 
eine  Hälfte  der  Uvula  medialwärts  vor.  Im  Bereich  des  knöchernen  Gaumens  wird 
die  Spalte  durch  den  in  ihrer  Mitte  von  der  Schädelbasis  nach  vorn  ziehenden 
unteren  Rand  des  Vomer  in  zwei  Hälften  geteilt,  von  denen  die  rechte  dadurch 
erheblich  kürzer  erscheint,  daß  ihre  vordere  Begrenzung  durch  den  nicht  gespaltenen 
Alveolarfortsatz  des  rechten  Oberkiefers  gebildet  wird,  während  sich  der  Gaumenspalt 
auf  der  linken  Seite  durch  die  Kieferspalte  bis  in  die  Nase  fortsetzt.  Die  bereits 
bei  der  Besichtigung  von  vorn|deutlich  zutage  tretende  Verlagerung  des  Zwischen- 
kiefers nach  der  rechten  Seite  dokumentiert  sich,  von  vniten  gesehen,  namentlich 
dadurch,  daß  die  mit  ihm 
verb  undeneNasenscheidewand 
stark  nach  rechts  deviiert  und 
zugleich  eine  Drehung  um  eine 
sagittale  Achse  in  der  Art  er- 
fährt, daß  die  im  Bereich  ihres 
hinteren  Abschnittes  noch 
ziemlich  genau  nach  unten 
gerichtete  freie  Kante  weiter 
nach  vorn  immer  mehr  nach 
rechts  hinüber  sieht.  Sehr 
deutlich  erkennt  man  auch, 
wie  infolge  der  Prominenz  und 
Schrägstellung  des  Zwischen- 
kiefers der  mediale  Spaltrand 
die  normale  Fluchtlinie  des 
Alveolarbogens  nach  vorn  weit 
überragt.  Die  Gaumenplatte 
der  rechten  Seite  ist  steiler 
gerichtet  als  die  horizontaler 
gestellte  der  linken  Seite.  Durch 
die  Gaumenspalte  sieht  man 
rechts  und  Hnks  vom  Nasen- 
septum  in  die  beiden  Nasen- 
hälften hinein,  von  denen  die 
linke  dadurch  spaltförmig 
verengt  ist,  daß  die  deviierte 
Scheidewand  in  einem  kon- 
vexen Buckel  in  ihr  Lumen 
hinein  vorspringt.  Während 
die  untere  Muschel  rechts  von 
der  Gaumenplatte  beim  Bhck  von  unten  nahezu  verdeckt  wird,  überragt  sie  auf  der 
linken  Seite  diese  sowohl  seitlich,  wie  infolge  der  Spalte  im  linken  Alveolarfortsatz, 
auch  nach  vorn  um  ein  erhebliches.  Die  linke  untere  Muschel  liegt  außerdem  im 
Niveau  tiefer  als  die  rechte. 

Nach  Freilegung  des  Milchgebisses  durch  Abpräparieren  der  Schleimhaut  des 
Alveolarrandes  ergibt  sich  hinsichtlich  der  Zahl  und  Stellung  der  Zähne  folgendes. 
Im  rechten  Oberkiefer  liegen  2  Molares,  der  Caninus  und  ein  Incisivus.  Letzterer, 
der  den  Kieferspalt  nach  außen  begrenzt,  hat  eine  dreieckig  zugespitzte  Schneide 
und  ist  m  der  Zahnreihe  etwas  nach  hinten  gerückt,  so  daß  er  den  Caninus  zum 
Teil  überlagert.  Auf  der  linken  Seite  der  Kieferspalte  liegen  5  Incisivi,  2  links, 
3  rechts  von  der  Mittellinie,  der  Caninus  und  2  Molares.  Von  den  links  gelegenen 
Incisiven  ist  der  die  Kieferspalte  begrenzende  äußere  kleiner  als  der  innere,  steht 
stärker  vor  und  ist  etwas  nach  links  geneigt;  die  Schneide  des  linken  mittleren 
Incisivus  verläuft  von  links  vorn  nach  rechts  hinten,  dagegen  sind  die  beiden  zu- 
nächst folgenden  rechten  Incisivi  mit  der  Schneide  von  rechts  vorn  nach  links 
hinten  gerichtet,  der  überzählige  dritte  Incisivus  rechts  entspricht  in  Lage  und  Form 
genau  dem  außen  von  der  Kieferspalte  befindlichen  linken  Incisivus.  Die  Zahnformel 
würde  also  lauten: 
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Am  Eachendach  findet  sich  eine  deutliche,  durch  ziemlich  tiefe  Furchen  in  flache 
Wülste  getrennte,  das  Niveau  der  Schleimhaut  nur  wenig  überragende  Eachentonsille. 

Die  Untersuchung  des  Schädels  und  der  Schädelbasis  ergibt  normale  Verhält- 
nisse.   Das  Gehirn  ist  am  Präparat  nicht  mehr  vorhanden. 

Besonders  deutlich  zeigt  dieser  Fall  die  für  einseitige  Kiefer- 
spalten charakteristische  Schrägstellung  des  Zwischenkiefers  und  die 
Prominenz  desselben  auf  der  Seite  der  Kieferspalte,  bedingt  durch 
stärkeres  Vorwachsen  des  Vomer,  dem  hier  die  seitliche  Stütze  fehlt. 
Dadurch  wird  zugleich  eine  mit  der  Konvexität  nach  der  gespaltenen 
Seite  gerichtete  Deviation  der  Nasenscheidewand  bewirkt,  während 
der  Vomer  sich  bogenförmig  nach  der  ungespaltenen  Seite  wendet 
und  aus  der  vertikalen  in  eine  mehr  horizontale  Lage  übergeht 
(typische  Winkelstellung  nach  Kölliker). 

Bezüglich  der  Odontologie  interessiert  das  Vorhandensein  eines 
überzähligen  Incisivus  auch  auf  der  ungespaltenen  Oberkieferseite 
und  die  auffallenden  Stellungsanomalien  der  Schneidezähne. 

2.  Fall.   Abgeschnittener  Kopf  eines  Neugeborenen.   Umfang  34'/.,  cm. 
Rechtsseitige  vollständige  Lippenkieferspalte,  linksseitige  unvoll- 
ständige Lippenspalte,  Spalt  im  Knochen   des  AI veolarf ortsatzes 
bei  teilweise  erhaltener  Schleimhautbedeckung,  bilaterale  Gaumen - 

spalte.    (Fig.  81  und  82.) 

Knorpelig-häutiger  Teil  der  Nase  stark  abgeflacht  und  verbreitert.  Die  hintere 
Begi-enzung  des  rechten  Nasenloches  fehlt  infolge  eines  die  Oberlippe  und  den  Ober- 
kiefer durchsetzenden 
Spaltes.  Der  diese  Spalte 
nach  außen  begrenzende 
Teil  der  Oberlippe  zeigt 
strichförmige  feine  Nar- 
ben. Entsprechend  dem 
unteren  Ende  des  Spaltes 
findet  sich  an  der  Lippen- 
schleimhaut ein  flacher 

knopfförmiger  Vor- 
sprung. Die  linke  Ober- 
lippe zeigt  ebenfalls  unter- 
halb des  Nasenloches  eine 
V-förmige,  nach  oben  sich 
verschmälernde  Spalte, 
die  jedoch  nur  bis  zur 
halben  Höhe  der  Lippe 
reicht  und  der  eine  deut- 
liche Einkerbung  am 
Alveolarfortsatz  des  Ober- 
kiefers entspricht. 

Der  die  innere  Be- 
grenzung beider  Spalten 
bildende  Zwischenkiefer 
ist  außen  von  Haut  be- 
deckt, die  nach  oben  in 
das  verkürzte  häutige 
Nasenseptum  nach  links 
vermittelst  einer  Haut- 
brücke über  der  Lippen- 
spalte in  die  Oberlippe 
übergeht.  Infolge  starker 
Verkürzung  des  den 
mittleren  Teil  der  Ober- 
lippe repräsentierenden 
Hautabschnittes  liegt  die 
vordere  Fläche  des  Alveolarteües  des  Zwischenkiefers  großenteils  frei.  Der  Median- 
linie des  Kopfes  entsprechend,  zieht  über  sie  eine  gegen  den  Lippensaum  sich  ver- 


Fig.  81.  Rechtsseitige  Lippenkieferspalte,  links- 
seitige unvollständige  Lippenspalte,  Spalt  im  Knochen 
des  Alveolarfortsatzes  bei  teilweise  erhaltener  Schleim- 
hautbedeckung, bilaterale  Gaumenspalte.  Ansicht  von 
vorn  (eigene  Beobachtung). 
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breiternde  Schleimhaiitfalte,  die  sich  nach  unten  auf  der  Gaumenfläche  verliert.  Sie 
teilt  die  vordere  Fläche  des  Z wischen iiiefers  in  zwei  ungleiche  Hälften,  deren  rechte 
kleiner  ist  als  die  linke  (Fig.  81). 

Nach  Entfernung  des  Unterkiefers  zeigt  sich,  von  unten  betrachtet,  ein  median 
gelegener,  ca.  IV^  cm  breiter  Spalt,  der  den  harten  und  weichen  Gaumen  völlig 
durchsetzt  und  sich  auf  der  rechten  Seite  durch  die  oben  beschriebene  Lippenkiefer- 
spalte  direkt  in  den  vorderen  Abschnitt  der  Nase  fortsetzt,  links  wird  er  vorn  durch  den 
hier  dem  Oberkiefer  anliegenden  Zwischen kief er  begrenzt,  der  sich  durch  die  oben 
erwähnte  seichte  Einkerbung  deutlich  vom  Oberkiefer  absetzt.  An  der  unteren  und 
hinteren  Fläche  spannen  sich  im  Bereich  dieser  Einkerbung  vom  Oberkiefer  zum 
Zwischenkiefer  mehrere  Schleimhautbrücken  hinüber;  der  Zwischenkiefer  ist  gegen 
den  linken  Oberkiefer  leicht  beweglich,  eine  knöcherne  Vereinigung  beider  ist  auch 
auf  dieser  Seite  offenbar  ausgeblieben.  Die  Eöntgenaufnahme  ergibt  in  der  Tat  einen 
breiten  Spalt  im  Knochen. 

In  der  Mitte  der  Gaumenspalte  erscheint  der  Vomer  bzw.  das  Septum  narium. 
Dasselbe  ist  durch  teilweise  Exzision  seines  vorderen  knorpeligen  Teiles  am  Präparat 
verstümmelt  und  dadurch  die  Beurteilung  des  Situs  erschwert.  Immerhin  läßt  sich 
erkennen,  daß  der  Vomer  von 
seinem  Ansatz  an  der  vorderen 
Keilbeinfläche  nicht  in  der  Sagit- 
talebene  nach  vorn ,  sondern 
ziemlich  stark  nach  rechts  hin- 
über verläuft  und  der  vordere 
knorpelige  Teil  des  Septum 
narium,  soweit  er  am  Präparat 
erhalten ,  eine  Deviation  nach 
rechts  erfahren  hat.  Dadurch 
entsteht  eine  auffallende  Asym- 
metrie beider  Nasenhälften,  von 
denen  die  linke  erheblich  weiter 
ist  als  die  rechte.  Das  freigelegte 
Milchzahngebiß  zeigt  folgendes 
Verhalten.  Im  linken  Oberkiefer 
liegen  2  Molares,  der  Canius, 
ein  wohlausgebildeter  Incisivus, 
welcher  die  linksseitige  Kiefer- 
spalte nach  außen  begrenzt. 
Im  Zwischenkiefer  finden  sich 
3  Incisivi,  einer  links,  2  rechts 
von  der  Mitte ;  von  letzteren  ist 
der  die  rechtsseitige,  nur  den 
Knochen  durchsetzende  Kiefer- 
spalte nach  innen  begrenzende 
sagittal  gestellt,  mit  seiner 
Vorderfläche  gegen  die  Spalte 
gerichtet.  Es  folgen  im  rechten 

Oberkiefer  nach  außen  von  der  Spalte  ein  überzähliger  Incisivus,  der  Caninus, 
2  Molares;  sämthche  Zähne  sind  wohlausgebildet.  Die  Zahnformel  würde  also  lauten : 

Eechts   M  M  C  Il//Im  Im  II // 1.,  C  M  M  Links. 

Am  ßachendach  findet  sich  eine  ziemlich  ausgedehnte,  das  Niveau  der  umgebenden 
Schleimhaut  in  Form  von  quer-  und  längsgestellten  flachen  Wülsten  wenig  über- 
ragende KachentonsUle  (Fig.  82). 

Der  Hirnschädel  und  die  Schädelbasis  zeigen  normale  Verhältnisse. 

Wir  sehen  hier  einen  schwereren  Grad  der  Spaltkombination  als 
im  1.  Falle,  da  Oberlippe  und  Alveolarbogen  ebenso  wie  der 
Gaumen  auf  beiden  Seiten  gespalten  sind.  Auf  der  rechten  Seite 
total,  ist  die  Spaltbildung  links  in  der  Lippe  unvollständig  und  be- 
trifft im  Alveolarfortsatz  nur  den  Knochen  bei  teilweise  erhaltener 
Schleimhaut.  Aehnliche  unvollkommene  Spaltbildungen  oder,  wenn 
man  will,  unvollkommene  Vereinigung  der  gespaltenen  Teile  im  Be- 
reich des  Alveolarfortsatzes  werden  gar  nicht  so  selten  beobachtet. 
Sie  stellen  sich  dar  als  mehr  weniger  breite  Gewebsbrücken,  welche 


Fig.  82.  Ansicht  des  Daumengewölbes  von 
Fig.  81.    Die  Zahnalveolen  sind  freigelegt. 
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die  den  Spalt  nach  außen  begrenzenden  Weichteile  bzw.  Knochen 
mit  dem  seine  innere  Begrenzung  bildenden  Zwischenkiefer  verbinden. 
Nach  Keith  bildet  den  geringsten  Grad  einer  solchen  unvollkom- 
menen Vereinigung  eine  von  Epithel  bedeckte  Bindegewebsbrücke, 
welche  den  Nasenflügel  mit  dem  Zwischenkiefer  verbindet,  bei  den 
höchsten  Graden  zieht  die  viel  breitere  Brücke  von  Nasenflügel, 
Oberlippe,  Alveolar-  und  Gaumenfortsatz  zum  Zwischenkiefer  hinüber. 
Fig.  83  A — D  gibt  die  verschiedenen  Variationen  dieser  Brücken- 
bildung wieder. 


L 


Fig.  83A  — D.  Verschiedene  Grade  der  Entwicklung  von  Gevvebsbrücken 
zwischen  Zwischen kief er  einerseits,  Oberkiefer,  Oberlippe,  Nasenflügel  andererseits 
bei  der  Cheilognathopalatoschisis  (nach  Keith).  A  Die  die  Spalte  kreuzende  Gewebs- 
brücke,  J'  medialer  Incisivus,  J'^  lateraler  Incisivus,  C  Caninus,  L  mittlerer  Teil  der 
Oberlippe,  S  Nasenscheidewand. 

3.  Fall.    Abgeschnittener  Kopf  eines  3  Wochen  alten  Mädchens. 

Doppelseitige  vollständige  Oberlippen-Kiefer-Gaumenspalte  mit 
starker  Prominenz  des  Zwischenkiefers  (Fig.  84,  85,  86). 

Das  Präparat  ist  mit  geöffnetem  Munde  fixiert  (Fig.  84).  Die  Umrahmung 
der  weiten  MundöfFnung  erfährt  dadurch  im  oberen  Teile  eine  Unterbrechung,  daß 
symmetrisch  rechts  und  links  von  der  Mittellinie  ein  ca.  5  mm  breiter  Spalt  die 
Oberlippe  und  den  Oberkiefer  durchsetzt.  Durch  diese  Spalten,  welche  von  den 
abgeflachten  und  verbreiterten  Nasenflügeln  segelartig  überbrückt  werden,  wird  aus 
der  Umi'ahmung  der  MundöfFnung  ein  IV2  cm  breites  Stiick  gewissermaßen  heraus- 
geschnitten, das  der  Medianlinie  des  Kopfes  entsprechend  am  Septum  narium  be- 
festigt ist.  Dieser  offenbar  den  Zwischenkiefer  darstellende  Teil  ragt  sehr  erheblich 
über  das  Niveau  der  die  Spaltbildungen  nach  außen  begrenzenden  Oberlippenteile 
hinaus  (Fig.  84  und  85),  so  daß  die  seine  Vorderfläche  bedeckende  Haut  in  der- 
selben schräg  gegen  die  Stirn  aufsteigenden  Ebene  mit  der  Haut  des  unteren  ab- 
geflachten Teiles  der  Nase  liegt.  Eine  leichte  Delle  in  diesem  Hautbezirk  deutet 
das  Philtrum  an,  über  dem  ein  kleiner  Höcker  ofi'enbar  das  häutige  Nasenseptum 
repräsentiert,  welches  durch  das  starke  Vorspringen  des  Zwischenkiefers  außerordent- 
lich verkürzt  aus  der  horizontalen  in  die  vertikale  Stellung  übergegangen  ist.  Die 
Lippenhaut  über  dem  Zwischenkiefer  ist  allseitig  stark  retrahiert. 
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Durch  die  Mundöffnung  erkennt  man  bereits,  daß  die  Spaltbildung  auch  den 
ganzen  harten  und  weichen  Gaumen  durchsetzt.  Bei  der  Aufsicht  von  unten  (Fig.  86) 
zeigt  sich  ein  cm  breiter  median  gelegener  Gaumenspalt,  welcher  infolge  des 
doppelten  Lippen -Kieferdefektes  seine  vordere  Begrenzung  durch  die  konvergierenden 
häutigen  Nasenflügel  erhält.  Am  hinteren  Ende  sprmgen  vom  Rande  des  Spaltes  rechts 
und  Imks  die  beiden  Hälften  der  geteilten  Uvula  gegen  die  Mitte  vor.  In  der  Längs- 
richtung der  Spalte  zieht  genau  ihrer  Mitte  entsprechend  der  Vomer  vom  stark 
prominenten  Zvvischenkiefer  zur 
vorderen  Keilbeinfläche.  Die  von 
ihm  gebildete  sagittal  gestellte 
Scheidewand  zeigt  nur  im  vorder- 
sten Abschnitt  eine  ganz  gering- 
fügige Deviation  nach  rechts. 
Rechts  und  links  von  der  Nasen- 
scheidewand sieht  man  in  die 
weiten  symmetrisch  gestalteten 
Nasenhöhlen  hinein. 

Die  untere  Fläche  der  rudi- 
mentären Gaumenplatten  bildet 
eine  ziemlich  steil  aufsteigende 
Ebene,  deren  freier  Rand  mit 
dem  unteren  Rand  des  in  seiner 
Höhe  reduzierten  Vomer  etwa  in 
der  gleichen  Höhe  liegt  und 
die  untere  Nasenmuschel  fast  be- 
rührt. 

Das  Milchgebiß  stellt  sich, 
wie  folgt,  dar :  im  Oberkiefer  be- 
finden sich  jederseits  2  Molares 
und  der  Caninus,  der  die  Spalten 
nach  außen  beiderseits  begrenzt. 
Im  Zwischenkiefer  liegen  links 
von  der  Mittellinie  2  Schneide- 
zähne, von  denen  der  äußere 
sagittal  gestellt,  mit  seiner  Vorder- 
fläche gegen  die  Kieferspalte  ge- 
richtet ist.  Rechts  von  der  Mittel- 
linie findet  sich  nur  ein  medianer 
Schneidezahn. 

Die  Zahnformel  würde  also  lauten : 

Rechts    M  M  C  //  Im  Im  II  //  C  M  M  Links. 

Am  Rachendach  lassen  sich  makroskopisch  nur  ganz  geringe  Mengen  adeno- 
iden Gewebes  feststellen. 

Am  Schädeldach  findet  sich  eine  sehr  erhebhche  Verbreiterung  der  größen 
Fontanelle  auf  Kosten  der  angrenzenden  Knochen,  namentlich  der  Scheitelbeine, 
die  sich  schon  äußerlich  durch  Einsenkung  der  Schädeloberfläche  dokumentiert. 

Schädelbasis  und  Gehirn  von  normaler  Beschaffenheit. 

Die  starke  Prominenz  des  Zwischenkiefers,  die  sogenannte 
Bürzelbiidung,  die  aus  der  gegebenen  Beschreibung  und  den  Ab- 
bildungen dieses  Falles  von  doppelseitiger  Oberlippen-Kiefer-Gaumen- 
spalte erhellt,  ist  ein  außerordentlich  charakteristischer  Befund 
derartiger  doppelseitiger  Spaltbilduugen  höchsten  Grades.  Er  findet 
sich  aber  auch  bei  den  seltenen  doppelseitigen  Lippenkieferspalten 
mit  intaktem  Gaumen,  ja,  eine  Prominenz  des  Zwischenkiefers 
wird  bisweilen  auch  bei  einseitigen  und  doppelseitigen  nicht  kom- 
plizierten Oberlippenspalten  beobachtet.  Dabei  deutet  nicht  selten 
eine  Furchenbildung  am  Alveolarfortsatz  oder  leichte  Einkerbung  am 
Alveolarrand  darauf  hin,  daß  doch  auch  am  Oberkiefer  Störungen  im 
Zusammenschluß  der  einzelnen  Teile  stattgefunden  haben.  Stellung, 
Form  und  Ausbildung  des  Mittelstückes  bieten  mannigfaltige  Ver- 
schiedenheiten dar.   Bald  findet  man  es  wie  in  unserem  Falle  in  eine 


Fig.  84.  Doppelseitige  Oberlippen  kief  er- 
Gaumenspalte mit  starker  Prominenz  des 
Zwischen  kief  ers.  Ansicht  von  vorn  (eigene  Be- 
obachtung). 
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Fig.  85.    Profilansicht  von  Fig.  84. 


Art  von  Rüssel  ausgehend,  bald  in  Form  eines  knopfförmigen  Ge- 
bildes od^r  als  ein  verkümmertes  Rudiment,  bald  nur  teilweise  mit 

Haut  bedeckt,  bald  ohne 
alle  Weichteilsbedeckung. 
Ja  die  rudimentäre  Ent- 
wicklung  des  Zwischen- 
kiefers kann  bis  zu  völ- 
ligem Mangel  desselben 
fortschreiten.    In  solchen 
Fällen    finden    wir  eine 
breite    Medianspalte  in 
Oberlippe  und  Kiefer,  die 
aber     tatsächlich  einer 
doppelseitigen  Spaltbin- 
dung mit  fehlendem  Mittel- 
stück   entspricht.  Diese 
sehr  seltene  Form  fand 
z.  B.  Leuckart  bei  einem 
6— 7-monatlichen  Foetus: 
bei  fast  gänzlichem  Mangel 
des  Gaumenteils  der  Ober- 
kieferknochen fehlte  der 
Zwischenkieferteil  voll- 
kommen, und  es  bestand 
gänzlich  freie  Kommunikation 
zwischen  Mund-  und  Nasen- 
höhle. Das  Pflugscharbein  ist 
vorhanden,  vorn  abgestumpft 
und  mit  seiner  Spitze  gegen 
die  linke  Concha  hingebogen. 

Die  Mißbildung  ähnelt 
sehr  der  oben  als  falsche 
mediane  Oberlippenspalte  be- 
schriebenen Form  der  Arhin- 
encephalie,  unterscheidet  sich 
jedoch  von  ihr  wesentlich 
durch  das  Vorhandensein  des 
Vomer.  Ich  glaube  daher 
nicht,  daß  man  sie,  wie  das 
vielfach  geschehen ,  ohne 
weiteres  als  geringeren  Grad 
jener  ansehen  darf,  zumal 
übereinstimmende  Befunde 
an  Gehirn  und  Schädel  bei 
beiden  Mißbildungen  offenbar 
bisher  nicht  erhoben  sind. 

Für  die  Odontologie  ist 
von  Interesse,  daß  wir  hier 
zweifellos  einen  der  ver- 
hältnismäßig seltenen  Fälle 

A    •      1  -,1  vor  uns  haben,  bei  dem  nach 

-big.  8b.    Ansicht  des  Gaumengewolbes  „  i      tz-  * 

von  Fig  84.    Im  rechten  Oberkiefer  sind  die  ^ußen   von   der  Kieferspa  te 

Zahnalveolen  freigelegt.  der  Eckzahn  liegt,  die  Spalte 
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also  nicht  intraincisiv  verläuft.  Auch  die  von  mir  vorgenommene  mikro- 
skopische Untersuchung  der  betreffenden  Teile  hat  keinen  Anhalts- 
punkt für  das  Vorhandensein  einer  rudimentären  Schneidezahnalveole 
vor  dem  Eckzahn  ergeben,  wodurch  die  oben  erwähnte  Ansicht 
Warynskis  widerlegt  wird.  Das  Vorhandensein  dreier  Schneidezähne 
im  Zwischenkiefer  ist  bei  doppelseitiger 
Cheilognathopalatoschisis  verhältnis- 
mäßig selten.  Abweichungen  in  der 
Zahnstellung  gehören  dagegen  nach 
Volkmann  gerade  bei  dieser  Art  der 
Mißbildung  zu  den  häufigen  Befunden 
und  fehlen  nie,  wo  das  Mittelstück 
unregelmäßig  gebildet  oder  verküm- 
mert ist,  oder  wo  man  es  zu  weit 
nach  vorn  gerückt  oder  nach  aufwärts 
gerichtet  findet;  „alsdann  sieht  man 
einzelne  Zähne  ganz  quer,  zuweilen 
sogar  so  gelagert,  daß  die  schneidende 
Fläche  nach  oben,  die  Wurzel  nach 
unten  gerichtet  ist". 

4r.  Fall.  Männlicher  Foetus  von  13  cm  Steiß- 
scheitellänge,  20  cm  Gesamtläng-e. 

Doppelseitige  Cheilognathopalato- 
schisis  mit  Bürzelbildung.  Doppel- 
seitiger Radiusdefekt.  Meningocele? 
(Fig.  87.) 

Am  Hinterhaupt  befindet  sich  in  der 
Sagittalnaht,  bis  zur  Höhe  der  Hinterhaupt- 
fontanelle herabreichend,  ein  am  Präparat  er- 
öffneter cystischer  Sack  ohne  Inhalt.  Eine 
Kommunikation  desselben  mit  dem  Schädel- 
innern  läßt  sich  nicht  mit  Sicherheit  fest- 
stellen. Das  schlecht  konservierte  Gehirn  zer- 
fällt bei  der  Herausnahme.  Im  übrigen  zeigen 
Hirnschädel  und  Schädelbasis  normale  Ver- 
hältnisse. 

An  beiden  oberen  Extremitäten  besteht 
ein  typischer  ßadiusdefekt.  Die  gegen  den 
Unterarm  spitzwinklig  flektierte  Hand  ist  an 
ihrer  radialen  Seite  durch  eine  Art  Schwimm- 
haut bis  zur  Höhe  des  Metacarpophalangeal- 
gelenkes  des  Zeigefingers  mit  dem  Unterarm 
verwachsen.    Der  Daumen  fehlt. 

Nase  breit  und  in  den  unteren  Ab- 
schnitten stark  abgeflacht,  Nasenflügel  segel- 
artig ausgezogen,  überbrücken  eine  beider- 
seits von  der  Mittellinie  die  Oberlippe  und 
den  Kiefer  durchsetzende  breite  Spalte,  durch 
die  ein  an  der  Nasenscheidewand  befestigtes 
bürzelartiges  Mittelstück  aus  Lippe  und 
Kiefer  herausgeschnitten  wird.  Dieser  Bürzel 
weicht  stark  nach  links  bis  fast  zur  Be- 
rührung mit  der  linken  Oberkieferhälfte  ab, 
so  daß  die  Lippenspalte  rechts  weiter  erscheint  als  links.  Die  beiden  Hälften 
der  Oberhppe  sind  stark  verkürzt  und  über  dem  Alveolarteil  des  gespaltenen  Ober- 
kiefers seitlich  zurückgezogen.  Nach  rückwärts  laufen  die  Kieferspalten  in  eine 
breite  Medianspalte  des  harten  und  weichen  Gaumens  aus.  Die  Nasenscheidewand 
teilt  diese  Spalte  im  Bereich  des  harten  Gaumens  in  zwei  sagittale  Hälften,  von 


Fig.  87.  Foetus  von  13  cm  Steiß- 
scheitellänge. Doppelseitige  Cheüo- 
guathopalatoschisis  mit  iBürzelbil- 
dung.  Doppelseitiger  Radiusdefekt. 
Meningocele?  (auf  der  Figur  nicht 
sichtbar)  (eigene  Beobachtung). 
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denen  die  rechte  infolge  leichter  Deviation  des  vordersten  Teiles  des  Septum  narium 
enger  erscheint  als  die  linke.  Bei  Aufsicht  auf  den  Gaumen  von  unten  ist  das 
Abweichen  des  Zwischenkiefers  nach  links  ganz  besonders  deutlich.  Derselbe  er- 
scheint an  der  Nasenscheidewand  förmlich  luxiert  uud  berührt  fast  den  linken  Ober- 
kiefer. Dieser  selbst  reicht  weiter  nach  vorn  als  der  rechte,  wodurch  die  Diiferenz 
in  der  Weite  der  Alveolarspalten  noch  deutlicher  wird. 

Die  im  übrigen  normale  Zunge  zeigt  in  der  Mitte  eine  tiefe  Rinne,  in  welche 
beim  Hinaufdrücken  des  Unterkiefers  die  untere  Fläche  der  Nasenscheidewand  hin- 
einpaßt. 

Am  Rachendach  ist  keine  Spur  von  adenoidem  Gewebe  zu  sehen. 
Die  an  frontalen  Serienschnitten  durchgeführte  Untersuchung  des  Gebisses  er- 
gibt folgende  Zahnformel: 

Rechts    M  M  C  II  //  Im  Im  //  II  C  M  M  Links. 

In  anatomischer  Beziehung  bietet  dieser  Fall  keine  wesentlichen 
Abweichungen  von  dem  vorigen.  Nur  zeigt  der  prominente  Zwischen- 
kiefer eine  erheblich  stärkere  Verschiebung  nach  einer  Seite  und  gleich- 
zeitige Schrägstellung.  Das  Vorhandensein  von  nur  2  Schneide- 
zähnen in  ihm  entspricht  einem  verhältnismäßig  häufig  beobachteten 
Befunde. 

Der  Fall  bietet  jedoch  Gelegenheit,  die  nicht  selten  beobachtete 
Komplikation  der  Oberlippen-,  Kiefer-  und  Gaumenspalte  mit  anderen 
Mißbildungen  zu  besprechen. 

Abgesehen  von  gleichzeitigem  Vorhandensein  von  Gesichtsspalten 
anderer  Art,  von  dem  wir  in  den  kommenden  Kapiteln  noch  ver- 
schiedentlich Notiz  nehmen  werden,  finden  wir  die  seitlichen  Ober- 
lippen-, Kiefer  und  Gaumenspalten  gar  nicht  selten  zusammen  mit 
anderweitigen  Mißbildungen  im  Bereich  des  Kopfes,  namentlich  des 
Hirnschädels  und  Gehirns.  Als  wichtigste  derselben  mögen  genannt 
sein:  Anencephalie,  Mikrocephalie,  Hydrocephalie,  Meningocele,  En- 
cephalocele,  Arhinencephalie  (Kundrat),  Mikrophthalmos,  Colobom  der 
Iris,  Staphyloma  retinae,  Defekte  am  äußeren  und  inneren  Ohr,  Prä- 
auricularanhänge. 

Am  Rumpf  bzw.  den  inneren  Organen  der  Brust-  und  Bauch- 
höhle linden  sich  unter  anderem:  Spina  bifida,  Hernia  umbilicalis, 
inguinalis,  diaphragmatica ,  Perforatio  septi  ventriculi  cordis,  Huf- 
eisenniere, Ectopia  vesicae,  Phimose,  Hjpospadie,  Verkümmerung 
des  Penis. 

Ganz  besonders  häufig  werden  jedoch  gleichzeitig  Extremitäten- 
mißbildungen gefunden,  als  da  sind:  Pes  valgus,  Pes  varus,  Syndactylie, 
und  namentlich  einseitiges  und  doppelseitiges  Fehlen  des  Radius  (wie 
in  unserem  Falle)  und  Polydactylie. 

Sehr  interessant  ist  auch  das  Vorkommen  von  symmetrisch  ge- 
legenen Oberlippen-Kiefer-Gaumenspalten  bei  Doppelmißbildungen ; 
so  beschreibt  Schorr  einen  Anencephalus  Janiceps:  beide  Gesichter 
mit  den  Seiten  verwachsen,  am  rechten  Gesicht  rechtsseitige  Lippen- 
kiefergaumenspalte,  welche  ganz  symmetrisch  zu  der  linksseitigen  des 
anderen  Gesichts  angeordnet  ist  (s.  Fig.  88). 

Es  muß  hervorgehoben  werden,  daß  auch  in  solchen  mit  ander- 
weitigen Mißbildungen  komplizierten  Fällen  die  Spaltbildung  das 
gleiche  typische  morphologische  Verhalten  zu  zeigen  pflegt,  wie  bei 
im  übrigen  normaler  Körperbeschaff'enheit. 

Oberlippen-,  Kiefer-  und  Gaumenspalten  sind  auch  bei  Tieren 
kein  allzu  seltener  Befund.    Den  höchsten  Grad  der  Kombination 


Spaltkombinationen. 


143 


dieser  Spalten  —  die  doppelseitige  Cheilognathopalatoschisis  —  fand 
GuRLT  bei  neugeborenen  Kälbern  und  Schweinen.  Einseitige  und 
doppelseitige  Oberkieferspalte  ist  beim  Kalb,  Pferd,  Schwein,  Hund 
beobachtet  (Albrecht,  Biondi,  Johne).  Nach  Biondi  liegt  die 
Spalte  dabei  stets  zwischen  der  oberen  (nasalen)  und  unteren  (pala- 
tinen)  Apophyse  des  Zwischenkieferknochens  (Fig.  89).  Auch  ein- 
seitige und  doppelseitige  unkomplizierte  gg 
Oberlippenspalten  finden  sich  bei  Haus- 


Fig.  88.  Anencephalus  Janiceps  mit  symmetrischen  Oberlippen  spalten  (nach 
Schorr). 

Fig.  89.  Oberkieferspalte  beim  Kalb  (nach  Biondi).  met.z.  metopogener 
Zwischenkiefer,  gn.z.  gnathogener  Zwischenkiefer,  s.i.  Satura  incisiva,  sp.  Spalte. 
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Die  schräge  Gesichtsspalte. 

Wenngleich  die  schräge  Gesichtsspalte  gegenüber  der  seitlichen 
Oberlippenspalte  nur  verschwindend  selten  vorkommt,  so  gehört  sie 
doch  immerhin  nach  dieser  zu  den  häufigsten  Spaltbildungen  des  Ge- 
sichts. Von  früheren  Autoren  ebenso  wie  alle  anderen  angeborenen 
Gesichtsspalten  zu  den  „Hasenscharten"  gezählt,  ist  sie  erst  von 
Pelvet  in  ihrer  wahren  Bedeutung  erkannt.  Es  ist  das  Verdienst 
MoEiANs,  die  in  der  Literatur  zerstreuten  Fälle  gesammelt  und  ge- 
sichtet zu  haben.  Seine  Ausführungen  sind  den  nachfolgenden  Er- 
örterungen zugrunde  gelegt.  Die  wenigen  später  veröffentlichten  Be- 
obachtungen haben  Neues  zur  Frage  der  Morphologie  und  Genese 
dieser  Spaltbildungen  nicht  beizubringen  vermocht. 

MoRiAN  unterscheidet  drei  verschiedene  Typen  von  schrägen  Ge- 
sichtsspalten, von  denen  jedoch  der  dritte  Typus  nicht  zu  den  pri- 
mären Spaltbildungen  gerechnet  werden  kann,  da  seine  Lage  mit 
keiner  der  embryonalen  Gesichtsfurchen  zusammenfällt.  Dieser  dritte 
Typus  der  schrägen  Gesichtsspalte  wird  uns  daher  bei  der  Beschreibung 
der  sekundären  Gesichtsspalten  zu  beschäftigen  haben. 

Die  beiden  anderen  Typen  der  schrägen  Gesichtsspalte  dürften, 
wie  im  Abschnitt  über  die  formale  Genese  des  näheren  dargelegt 
werden  wird,  als  wahre  Hemmungsbildungen,  als  primäre  Spaltbildung, 
aufzufassen  sein. 

Bei  der  ersten  Form  der  schrägen  Gesichtsspalte 
(Cheilognatho-prosoposchisis  [Marchand])  beginnt  der  Spalt  nach  der 
Beschreibung  von  Morian  seitlich  vom  Philtrum  am  Oberlippensaum 
als  typische  Hasenscharte,  verläuft  zunächst  in  die  Nase  und  dann 
auswärts  um  den  Nasenflügel  herum  zwischen  Nase  und  Wange  in 
die  Höhe  durch  den  inneren  Augenwinkel  oder  das  Unterlid  zur  Lid- 
spalte und  aus  dieser  durch  den  äußeren  Augenwinkel  schräg  auf- 
wärts zur  Stirn.  Betrifft  die  Spaltbildung,  wie  dies  die  Regel  ist, 
nicht  nur  die  Weichteile,  sondern  auch  den  Knochen,  so  finden  wir 
den  Spalt  im  Alveolarfortsatz  zwischen  medialem  und  lateralem 
Schneidezahn  zur  Nase  und  von  ihr  zur  Augenhöhle  ziehend  der- 
gestalt, daß  untere  Muschel,  Siebbein,  Tränenbein  und  Nasenbein 
einwärts,  der  Oberkiefer  mit  dem  Foramen  infraorbitale  und  das 
Gaumenbein  auswärts  von  der  Spalte  liegen. 

Die  Tiefe  des  Spaltes  schwankt  dabei  zwischen  einer  flachen  Ein- 
kerbung im  Alveolarrande  bis  zu  einer  breiten  Kluft,  welche  durch 
partielle  oder  totale  Defekte  an  den  Knochen  der  Spaltränder  ent- 
steht. Das  Tränenbein  pflegt  in  letzterem  Falle  ganz  oder  größten- 
teils zu  fehlen,  mittlere  und  untere  Muschel  rudimentär  entwickelt  zu 
sein,  der  Oberkiefer  bleibt  ebenfalls  stark  in  der  Entwicklung  zurück, 
ist  sehr  niedrig  und  einwärts  oft  keilförmig  zugespitzt.  Der  Tränen- 
kanal fehlt  entweder  ganz  oder  er  steht  offen,  nur  in  leichten  Fällen 
wird  er  intakt  befunden. 
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Fast  stets  ist  diese  Form  der  schrägen  Gesichtsspalte  mit  totaler 
Kiefergaumenspalte,  seltener  mit  einer  Kieferspalte  allein  verbunden. 
Als  Beispiel  einer  schweren  komplizierten  schrägen  Gesichtsspalte 
diene  nebenstehende  Abbildung  (Fig.  90). 

Weder  in  den  Weichteilen  noch  im  Knochen  braucht  immer  die 
ganze  Strecke  von  der  Lippe  durch  die  Nase  bis  zum  Auge  von  der 
Spaltbildung  betroffen  zu  sein,  so  daß  wir  auch  hier  wie  bei  der 
seitlichen  Oberlippenkieferspalte  vollständige  und  unvollstän- 
dige Formen  unterscheiden  können.  Manchmal  endet  der  Spalt 
schon  oberhalb  des  Nasenflügels,  ein  andermal  ist  die  Oberlippe  nur 
eingekerbt,  und  der  Spalt  beschränkt  sich  auf  den  Raum  zwischen 
Nase  und  Augenhöhle. 

Der  zweite 
Typus  der  schrä- 
gen Gesichts- 
spalte (Coloboma 
facialis  [KirmissonJ) 
beginnt  nach  Morians 
Schilderung  ebenfalls 
am  Orte  der  gewöhn- 
lichen Hasenscharte. 
Die  Spalte  verläuft 
jedoch  nicht  in  das 
Nasenloch,  sondern 
auswärts  vom  Nasen- 
flügel in  der  Nasen- 
wangenfurche  oder 
auswärts  von  ihr  die 
Wange  hinauf  durch 
den  Cantus  internus 
oder  das  Unterlid  in 
die  Lidspalte  und  aus 
dieser  durch  den  Can- 
tus externus  oder  das 
Oberlid  hinaus  in  die 
Stirn.  Der  Verlauf  der 
Spalte  im  Knochen 
unterscheidet  sich  von 

dem  des  ersten  Typus  im  .'.wesentlichen  dadurch,  daß  die  knöcherne 
Apertura  pyriformis  erhalten  ist;  im  Alveolarfortsatz  liegt  der  Spalt 
meist  zwischen  lateralem  Schneidezahn  und  Eckzahn,  doch  sind  auch 
Fälle  beschrieben,  in  denen  nach  außen  vom  Spalt  ein  dritter  (über- 
zähliger) Schneidezahn  sich  fand,  ja  einmal  ließ  sich  hier  ein  über- 
zähliger zweiter  Eckzahn  nachweisen  (Barkow).  Im  übrigen  ver- 
läuft die  Spalte  im  Oberkiefer  ebenfalls  einwärts  vom  Foramen  infra- 
orbitale zur  Orbita  und  durch  den  Supraorbitalrand  oder  zwischen 
Stirn  und  Jochbein  über  sie  hinaus  (s.  Fig.  91). 

Die  Tiefe  und  Breite  des  Spaltes  ist  auch  bei  dieser  Form  er- 
heblichen Schwankungen  unterworfen.  Der  Tränenkanal  ist  in  den 
leichteren  Graden  der  Mißbildung  intakt,  in  schwereren  Fällen  defekt. 
Der  Alveolarbogen  braucht  bei  leichten  Graden  nur  leicht  eingekerbt, 
der  Gaumen  nur  spitzbogig  gewölbt  zu  sein,  in  schweren  Fällen  besteht 
eine  Kieferspalte,  in  den  schwersten  eine  totale  Kiefergaumenspalte. 


Fig.  90.  Komplizierte  schräge  Gesichtsspalte 
(Typus  I)  nach  Morian.  a  Linker  Nasenflügel,  b 
Concha  inferior,  c  überzähliger  Schneidezahn,  d  medialer, 
e  lateraler  linker  Schneidezahn,  /  rechtsseitige  Lippen- 
kiefergaumenspalte,  x  Encephalocele. 


Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildung-en.  III,  i. 
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Noch  häufiger  als  bei  der  ersten  Form  finden  sich  bei  diesem 
Typus  unvollständige  bzw.  intrauterin  geheilte  Spalten,  bei  denen 

ein  Teil  des  Spaltes,  ge- 
wöhnlich der  mittlere, 
im  Bereich  der  Wange 
liegende ,  durch  eine 
narbenähnliche  Furche 
ersetzt  ist. 

Ein  Beispiel  einer  un- 
vollständigen Gesichts- 
spalte zeigt  Fig.  92. 
Man  sieht  in  diesem  von 
KiRMissoN  beobachteten 
Falle  auf  der  linken  Seite 
von  der  Oberlippe  einen 
schrägen  Spalt  ausgehen, 
der  sich  nach  oben  und 
außen  erstreckt  und  an  ein 
Colobom  grenzt,  welches 
das  untere  Augenlid  in 
zwei  gleiche  Teile  teilt; 
indessen  besteht  zwischen 
der  labialen  Spalte  und 
dem  Lidcolobom  noch 
eine  dünne  Hautbrücke. 
Im  Knochen  verläuft  der 
Spalt  zwischen  dem  late- 
ralen Schneidezahn  und 
dem  Oberkiefer.  Bemerkenswert  ist,  daß  außerdem  vom  rechten  Mund- 
winkel eine  tiefe  quere  Hautfurche  ausgeht,  die  als  Andeutung  einer 
queren  Wangenspalte  zu  betrachten  ist. 

Eine  „intrauterin  geheilte"  schräge  Gesichtsspalte  wird  durch  die 
Fig.  93  demonstriert.  In  diesem  von  Haug  beschriebenen  Falle  fand 


Fig.  91.  Schräge  Gesichtsspalte  (Typus  II) 
nach  MoRiAN.  aa  Amniotische  Membranen ,  b 
Encephalocele ,  c  Canthus  ext.  sin.,  s  schräge  Ge- 
sichtsspalte, q  quere  Wangen  spalte  rechts,  o  ge- 
faltetes Oberläppchen. 


Fig.  92. 


Fig.  93. 


Fig.  92.    Unvollständige  schi-äge  Gesichtsspalte  (Typus  II)  nach  Kiemisson. 
Fig.  93.    „Intrauterine  Heilung"  einer  schrägen  Gesichtsspalte  (Typus  II) 
nach  Hattg. 
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sich  an  der  Oberlippe  ein  wenig  links  von  der  Mitte  ein  EinknifF  im 
Lippenrot,  der  noch  ein  klein  wenig  in  die  weiße  Lippensubstanz 
überging.  Das  linke  untere  Augenlid  zeigte  etwas  median  von  seiner 
Mitte  eine  kleine  Einkerbung,  im  medianen  Schenkel  lag  der  ver- 
schobene Tränenpunkt.  Die  Pupille  lag  exzentrisch.  Zwischen  unterem 
Lid  und  dem  Bulbus  war  eine  etwa  2  mm  breite,  mit  Schleimhaut 
überzogene  Bindegewebsbrücke  ausgespannt.  Vom  Augenlid  zoff  nach 
abwärts  gegen  die  Lippenspalte  eine  leichte  narbige  Furche.  Rachen 
und  Gaumen  normal.  Dieselben  Verhältnisse  fanden  sich  auf  der 
rechten  Seite,  aber  nur  leicht  angedeutet.  Einen  noch  instruktiveren 
Fall  einer  solchen  „intrauterinen  Heilung"  zeigt  die  Fig.  94. 

Fig.  94.  Fig.  95. 


Fig.  94.  Intrauterin  verheilte  schräge  Gesichtsspalte  (Typus  II)  nach  Keaske. 
Fig.  95.    „Intrauterin  verheilte"  schräge  Gesichtsspalte  mit  Defekt  der  gleich- 
seitigen Nasenhälfte  (nach  Hensen). 

Beide  Formen  der  schrägen  Gesichtsspalte  können  ein-  und 
doppelseitig  vorkommen.  In  letzterem  Falle  pflegt  das  durch  die 
Spalten  aus  der  Oberlippe  herausgeschnittene  Mittelstück  ganz  ähnlich 
wie  der  Bürzel  bei  der  doppelseitigen  Oberlippenkiefergaumenspalte 
mehr  oder  weniger  stark  zu  prominieren,  bei  einseitiger  Spaltbildung 
wird  es  seitlich  verschoben  und  um  die  Sagittalachsö  gedreht  gefunden. 

Die  Nase  zeigt  oft  erhebUche  Formveränderungen,  steht  meist 
zu  hoch,  ist  bei  einseitigen  Spalten  zur  Seite  verzerrt;  die  Nasen- 
flügel sind,  namentlich  bei  der  ersten  Form,  abgeflacht;  nicht  selten 
ist  die  Nase  stark  in  der  Entwicklung  zurückgeblieben.  Als  einzig 
dastehende  Beobachtung  sei  hier  ein  von  Hensen  beschriebener  Fall 
kurz  erwähnt  und  abgebildet  (Fig.  95).    Bei  ihm  fand  sich  neben 
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fehlerhafter  Stellung  des  linken  unteren  Augenlides  und  Iriscolobom 
ein  Spalt  im  Knochen,  der  vom  Margo  infraorbitalis  durch  den 

Fig.  96.  Fig.  97. 


Oberkiefer  auf  die  Gegend  zwischen  Schneide-  und  Eckzahn  zulief,  Ver- 
änderungen, die  als  Residuen  einer  schrägen  Gesichtsspalte  aufgefaßt 
werden  müssen.  Dabei  fehlte  jedoch  die  linke  Nasenhälfte  (Nasen- 
flügel, Nasenbein,  Tränenbein)  vollständig,  es  fehlte  ferner  der  linke 

äußere  Schneidezahn  und  der  zu  ihm  ge- 
hörige Teil  der  Alveole.  An  den  Weich- 
teilen der  Lippe  und  Wange  findet  sich 
keinerlei  Mißbildung,  nicht  einmal  eine 
Einkerbung  an  der  Lippe  ist  vorhanden, 
ebenso  keine  Spur  von  einer  Narbe. 

Schwere  Veränderungen  werden  bei 
den  höheren  Graden  der  Spalte  an  der 
Augenhöhle  und  dem  Bulbus  beobachtet. 
Die  Augenhöhlen  sind  meist  verschoben 
und  über  die  Norm  geräumig,  weil  das 
Wachstum  ihrer  knöchernen  Wände  un- 
gleichmäßig und  mangelhaft  ist.  Der 
Bulbus  ist  oft  vergrößert  (Buphthalmos) 
und  stark  prominent,  in  anderen  Fällen 
rudimentär,  Pterygium,  Staphyloma  cor- 
neae, Katarakt  und,  abgesehen  von  dem 
häufigen  Colobom  des  Unterlides,  auch 
Colobom  der  Iris,  Chorioidea  und  Retina 
sind  gleichzeitig  beobachtet  worden.  Von  anderweitigen  mit  der 
schrägen  Gesichtsspalte  verbundenen  Mißbildungen  geht  die  häufige 


Fig.  98.  Schräge  und  quere 
Gesichtsspalte  (nach  Lexee). 


Quere  Wangenspalte. 
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Komplikation  mit  anderen  Spaltbildungen  des  Gesichts  (Hasenscharte, 
Gaumenspalte,  quere  Wangenspalte)  schon  aus  den  gegebenen  Ab- 
bildungen und  Schilderungen  hervor  (s.  Fig.  90,  91,  92,  98). 

Von  gleichzeitigen  Mißbildungen  des  übrigen  Körpers  sind  noch  zu 
erwähnen:  Syndactylie,  Polydactylie,  amniotische  Strangulationen  und 
Spontanamputationen  an  den  Extremitäten,  Pes  equinus,  Bauchbruch, 
Thoraxspalte  u.  a.  Ganz  besonders  häufig  aber  sind  die  schrägen  Ge- 
sichtsspalten mit  schweren  Mißbildungen  des  Gehirns  und  Schädels 
kompliziert.  Nach  der  Zusammenstellung  von  Morian  fanden  sich  unter 
34  Fällen  26mal,  d.  h.  in  77  Proz.,  derartige  Komplikationen  und  zwar 
einmal  Craniopagus  occipitalis,  3mal  Hydrocephalus,  3mal  Hydro- 
cephalus  mit  Encephalocele,  4mal  Encephalocele  und  Hemicranie,  4mal 
amniotische  Adhäsionen  am  Kopf  allein  und  llmal  Hirnanomalien 
mit  amniotischen  Adhäsionen  (s.  Fig.  90  u.  91).  Diese  Hirn-  und 
Schädelmißbildungen  bringen  es  mit  sich,  daß  die  größte  Anzahl  der 
mit  schrägen  Gesichtsspalten  behafteten  Individuen  nicht  lebens- 
fähig ist. 
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Quere  Wangenspalte  (Fissura  buccalis  congenita,  Macrostoma). 

Diese  Spaltbildung  ist  als  nicht  allzu  seltene  Entwicklungsstörung 
sowohl  bei  Tieren,  wie  bei  Menschen  beobachtet  worden. 

In  ihrer  typischen  Form  besteht  die  Mißbildung  in  einer  Er- 
weiterung der  Mundspalte  nach  rückwärts  in  die  Weichteile  der 
Wange  hinein.  Am  Mundwinkel  mit  breiterer  Basis  beginnend,  ver- 
schmälert sich  die  Spalte  allmählich,  indem  sie  gewöhnlich  in  einem 
nach  unten  leicht  konvexen  Bogen  mit  der  Richtung  auf  den  äußeren 
Gehörgang,  seltener  mehr  geradlinig  verläuft. 

Die  Ränder  der  Spalte  können  mit  Schleimhaut  überzogen  sein 
und  so  vollkommen  den  Lippen  gleichen,  oder  sie  sind  mit  Cutis  be- 
kleidet, die  erst  am  Innenrand  in  die  Schleimhaut  der  Mundhöhle 
übergeht.  Die  Stelle,  an  welcher  der  Mundwinkel  sich  normaler- 
weise befinden  müßte,  ist  gewöhnlich  durch  eine  leichte  Einkerbung 
an  einem  oder  beiden  Spalträndern  oder  durch  kleine  papilläre  Er^ 
hebungen  gekennzeichnet,  die  den  Insertionspunkt  des  mitgespaltenen 
Orbicularis  oris  andeuten. 

Die  Ausdehnung  der  Spalte  schwankt  in  bedeutenden  Grenzen. 
Von  einer  geringen  wenige  Millimeter  betragenden  Erweiterung  der 
Mundspalte  bis  zu  förmlicher  Aufschlitzung  des  Mundes  bis  nahe  ans 
Ohr,  sind  die  verschiedensten  Stadien  beobachtet.  Nicht  selten  endet 
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die  Spalte  am  Masseter  oder  sie  reicht  bis  zur  hinteren  Begrenzung 
des  Oberkiefers,  v.  Lesser  beschreibt  eine  doppelseitige  Spaltbildung, 
bei  der  die  Spaltung  links  in  der  Gegend  des  Kieferwinkels,  rechts 
in  der  Gegend  zwischen  Processus  condyloideus  und  coronoideus 
endete.  In  einem  Falle  von  Rynd  reichte  die  Mundöffnung  vom 
ersten  Backzahn  rechts  bis  zum  letzten  Backzahn  links  (zit.  nach 
Trendelenburg).  In  den  höchsten  Graden,  bei  doppelseitiger  Spalt- 
bildung, kann  das  Gesicht  gewissermaßen  in  eine  obere  und  untere 
Hälfte  geteilt  erscheinen. 

Oft  setzt  sich  die  in  der  Verlängerung  des  Mundwinkels  die 
Weichteile  völlig  durchsetzende  Spalte  weiterhin  als  oberflächliche 
Furche  oder  Narbe  fort. 

Ueber  die  Parotis  und  ihren  Ausführungsgang,  die  ihrer  Lage 
nach  wohl  in  den  Bereich  der  Spaltbildung  fallen  können,  finden  sich 


nur  selten  brauchbare  Beobachtungen.  Der  Ductus  Stenonianus  scheint 
meist  unbeteiligt,  seine  Mündung  an  normaler  Stelle  oder  nur  wenig 
verlagert  zu  sein.  Die  Parotis  selbst  fand  Höpfner  abnorm  klein 
und  mißgestaltet. 

Mehrfach  ist  eine  mangelhafte  Entwicklung  der  befallenen  Ge- 
sichtshälfte (Hemiatrophie)  oder  auch  nur  eine  rudimentäre  Ent- 
wicklung des  Unterkiefers  in  seiner  Gesamtheit  oder  seiner  einen 
Hälfte  beschrieben. 

Die  quere  Wangenspalte  ist  ganz  außerordentlich  häufig  mit 
Mißbildungen  der  Ohrmuschel,  des  Gehörganges,  seltener  des  Mittel- 
ohres vergesellschaftet.  Ein  beinahe  konstantes  Vorkommen  bei  ihr 
sind  die  sogenannten  Auricularanhänge,  die  in  der  Nähe  der  Spalt- 
ränder oder  auf  der  benachbarten  Haut  in  der  Spaltrichtung  gefunden 
werden  und  zu  denen  auch  wohl  der  von  Ferran  als  branchiales 
Fibrochondrom  gedeutete  in  der  Nähe  der  Wangenspalte  sitzende 
Tumor  gehört.  Eine  Reihe  von  Auricularanhängen  auf  dem  Boden 
einer  vernarbten  queren  Wangenspalte  zeigen  die  Figuren,  die  Marx 


Fig.  99.  Lamm  mit  hochgradigem  Macrostoma  (nach  Gurlt). 
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als  „Melotus  höchsten  Grades"  im  dritten  Teil  dieses  Werkes  ab- 
bildet und  die  hier  reproduziert  sein  mögen  (Fig.  96,  97).  Aetio- 
logisch  interessant  ist,  daß  Lexer  den  Arcus  palatoglossus  durch 
eine  feste  Narbe  in  die  quere  Gesichtsspalte  hinein  verzogen  fand, 
nach  seiner  Ansicht  ein  Zeichen  dafür,  daß  er  einem  amniotischen 
Strang  zum  Ansatz  diente.  Gleichzeitig  demonstriert  der  erwähnte 
Fall  (Fig.  98)  die  verhältnismäßig  häufige  Kombination  von  querer 
Wangenspalte  mit  schräger  Gesiclitsspalte  (s.  auch  Fig.  90 — 92). 

Als  Beispiel  eines  hochgradigen  doppelseitigen  Macrostoma  beim 
Tier  sei  hier  eine  Beobachtung  von  Gurlt  erwähnt  (Fig.  99).  Er 
fand  bei  einem  neugeborenen  Lamm  die  Maulspalte  bis  an  die  Ohren 
reichend  und  mit  den  Höhlungen  der  Ohrmuscheln  zusammenfließend. 
Der  Unterkiefer  hing  schlalf  herab.  Das  Gaumensegel  fehlte ;  auch  der 
Levator  et  tensor  veli  palatini  mit  der  EusTACHischen  Trompete  waren 
nicht  vorhanden.  Die  Paukenhöhlen  waren  nach  der  Rachenhöhle 
offen.  Am  Unterkiefer  fehlten  die  Kronenfortsätze.  Die  Schläfen-, 
äußeren  und  inneren  Kaumuskeln,  ebenso  die  Backenzahnmuskeln 
waren  nur  als  kleine  Rudimente  vorhanden,  die  Backenmuskeln  fehlten 
ganz.    Die  Speicheldrüsen  waren  erhalten. 
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Formale  Genese  der  primären  Gesichtsspalten. 

Zum  Verständnis  der  Genese  der  Gesichtsspalten  ist  die  Kenntnis 
der  Entwicklungsgeschichte  der  an  ihrer  Bildung  beteiligten  Abschnitte 
des  Kopfes,  insonderheit  des  Gesichtes,  unerläßlich.  Stellt  doch  ein 
großer  Teil  der  Gesichtsspalten,  wie  sie  im  späteren  embryonalen 
oder  im  postembryonalen  Leben  zur  Beobachtung  gelangen,  patho- 
logische Bildungen  —  Mißbildungen  —  dar,  die  sich  auf  physiologische 
Entwicklungsstadien  des  früheren  Embryonallebens  zurückführen 
lassen,  die  also  gewissermaßen  ein  Stehenbleiben  auf  einer  frühen 
Entwicklungsstufe  bedeuten.  Im  folgenden  sei  daher  zunächst  in 
großen  Zügen  ein  kurzer  Abriß  der  Entwicklungsgeschichte  des  Ge- 
sichtes gegeben.  Auf  Einzelheiten  wird  bei  der  Besprechung  der  ver- 
schiedenen Genese  der  Gesichtsspalten,  soweit  es  das  Verständnis 
erfordert,  einzugehen  sein. 

Als  erste  Anlage  des  Gesichtes  finden  wir  bei  allen  amnioten 
Wirbeltieren  schon  sehr  frühzeitig  in  der  Umgebung  der  an  der 
unteren  Seite  der  Kopfanlage  gebildeten  Mundbucht  fünf  durch 
Wucherung  des  Mesoderms  entstandene  wulstartige  Gebilde  oder  Fort- 
sätze, von  denen  der  eine,  der  Stirnfortsatz,  als  u-npaarer,  breiter, 
abgerundeter  Höcker  die  Mundbucht  von  oben  her  begrenzt,  während 
die  vier  übrigen  Wülste,  Abkömmlinge  des  ersten  Kiemenbogens,  als 
paarige  Bildungen  sie  von  der  Seite  und  von  unten  her  umgeben. 
Ihrer  Lage  nach  werden  sie  als  Ober-  und  Unterkiefer fo rt- 
sätze  unterschieden.  Die  relativ  weite  Mundöffnung  bildet  in  diesem 
Stadium  ein  fünfeckiges  Loch,  dessen  Ecken  in  fünf  kurze,  zwischen 
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Mundbucht  - 


-  Stirnfortsatz 


-— Oberkieferfortsatz 
...  Unterkieferfortsatz 


den  Gesichtsfortsätzen  liegende  Rinnen  auslaufen,  und  zwar  in  die 
beiden  Augennasenrinnen,  die  beiden  Mundwinkel,  in  denen  Ober- 
und  Unterkieferfortsatz  zusammenstoßen,  und  die  Medianrinne,  welche 

die  an  ihren  Enden  kolbig 
angeschwollenen  Unter- 
kieferfortsätze vonein- 
ander trennt  (s.  Fig.  100). 

Der  unpaare  Stirn- 
fortsatz erfährt  am  Ende 
des  ersten  Embryonal- 
monats dadurch  eine 
reichere  Gliederung,  daß 
sich  nahe  seinem  unteren 
Rande  dicht  über  der 
Mundbucht  die  beiden 
Nasengruben  in  ihn  ein- 
senken, die  nach  abwärts  durch  je  eine  seichte  Nasenrinne  mit  der 
Mundbucht  in  Verbindung  treten.  Die  die  Nasengruben  begrenzenden, 
stärker  prominierenden  Partien  des  Stirnfortsatzes  werden  als  late- 
raler und  medialer  Nasenfortsatz  unterschieden. 

Die  Beziehungen  dieser  verschiedenen  Gesichtsfortsätze  zueinander 
im  Anfang  des  zweiten  Embryonalmonats  erhellt  aus  der  Fig.  101. 
Die  beiden  inneren  Nasenfortsätze  bilden  mit  ihren  stärker  gewölbten 
und  durch  eine  mediane  Incisur  schärfer  voneinander  abgesetzten 


Fig.  100.  Kopf  eines  etwa  2,5  mm  langen 
menschlichen  Embryos  (nach  C.  Eabl). 


Auge  


Nasenöffnung 

§   ,T..'."^>  --  lateraler  ^  Nasen- 

 medialer  j  fortsatz 

Oberkieferfortsatz 
•— ...  Unterkiefer 


Oberanlage 


Fig.  101.    Kopf  eines  etwa  11,3  mm  langen  Embryos  (nach  C.  Eabl). 


Enden  —  den  Processus  globulares  (His)  —  jederseits  medial  vom 
Oberkieferwulst  und  durch  die  Nasenrinne  von  ihm  getrennt,  eine 
deutliche  obere  Begrenzung  der  Mundbucht.  Die  lateralen  Nasen- 
fortsätze nehmen  als  breite  Wülste  den  Raum  zwischen  Auge  und 
Geruchsorgan  ein.    Mit  ihrem  unteren  Rande  treffen  sie  auf  die 
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vorderen  Enden  der  quergestellten  Oberkieferfortsätze,  durch  die  sie 
von  der  Begrenzung  der  eigentlichen  Mundbucht  abgedrängt  werden. 
Die  Grenze  zwischen  lateralem  Nasenfortsatz  und  Oberkieferfortsatz 
bildet  jederseits  die  schräg  von  der  Augenanlage  herabziehende 
seichte  Tränenrinne,  die  mit  ihrem  unteren  Ende  in  die  Nasenrinne 
ausmündet. 

Indem  die  trennenden  Epithelschichten  der  einander  anliegenden 
Gesichtsfortsätze  vom  Mesenchym  durchbrochen  werden,  verwachsen 
der  Oberkieferfortsatz  mit  dem  lateralen  Nasenfortsatz  im  Bereich 
der  Tränenrinne  und  der  mediale  Nasenfortsatz  mit  den  lateralen  und 
dem  Oberkieferfortsatz  im  Bereich  der  Nasenrinne  miteinander ;  auch 
die  beiden  Processus  globulares  rücken  aneinander  und  bringen  da- 
durch die  mediane  Einkerbung  des  oberen  Mundrandes  zum  Ver- 
schwinden (Ende  des  2.  Embryonalmonats),  nachdem  sich  schon 
längere  Zeit  vorher  die  ünterkieferfortsätze  in  der  Mittellinie  zu 
einfem  geschlossenen  Mandibularbogen  vereinigt  haben.  Die  auf  diese 
Weise  gebildete,  anfangs  sehr  breite  Mundöifnung  wird  durch  strecken- 
weise Verwachsung  der 
Ober-  und  Unterkiefer- 
fortsätze an  den  Mund- 
winkeln erheblich  ver- 
kleinert. 

Durch  die  Ver- 
schmelzung des  medialen 
Nasenfortsatzes  einer- 
seits mit  dem  lateralen 
Nasenfortsatz  und  dem 
Oberkieferfortsatz  an- 
dererseits wird  die  ur- 
sprüngliche Nasenrinne 
in  einen  Kanal  umge- 
wandelt :  das  Geruchs- 
organ, die  primäre  Nasen- 
höhle, hat  nunmehr  eine 
vordere  und  eine  hin- 
tere Oeffnung  (primitive 
Choane  [DursyJ)  erhalten,  welche  durch  eine  mesodermhaltige  Sub- 
stanzbrücke, den  primitiven  Gaumen,  voneinander  getrennt  sind. 

Die  weiteren,  im  Bereich  der  Mund-  und  Nasenhöhle  auftretenden 
Veränderungen  werden  vorwiegend  bedingt  durch  die  Bildung  des 
sekundären  Gaumens.  Nach  Peter  wird  diese  eingeleitet  durch  das 
Auftreten  sagittal  gestellter  Wülste  an  der  Seitenwand  der  primitiven 
Mundhöhle,  der  Innenseite  der  Oberkieferfortsätze  (beim  Menschen  in 
6. — 7.  Woche,  s.  Fig.  102).  Diese  Wülste  beginnen  vorn  am  primi- 
tiven Gaumen  niedrig,  erheben  sich  in  ihrem  Verlauf  stärker,  um  nach 
Bildung  einer  vorspringenden  Ecke,  Anlage  des  Zäpfchens,  wieder 
flacher  zu  werden.  Ursprünglich  durch  die  die  primäre  Mundhöhle 
gänzlich  ausfüllende  Zunge  am  Wachsen  nach  innen  behindert  und 
mit  ihrer  freien  Kante  nach  unten  gerichtet,  stellen  sich  die  sekun- 
dären Gaumenfortsätze  nach  dem  Zurückweichen  der  Zunge  in  die 
Horizontalebene  ein,  beginnen  sich  entgegenzuwachsen  und  schließlich 
bis  zur  Anlage  des  Zäpfchens  hin  zum  sekundären  Gaumen  mitein- 
ander zu  verschmelzen  (11. — 12.  Woche).    Damit  ist  eine  Trennung 


Fig.  102.  Modell  des  Vorderkopfes  eines  mensch- 
lichen Embryos  von  15  mm  Länge  (nach  Peter). 
ae  Aeußeres  Nasenloch,  ch  primitive  Choane,  o  Auge, 
anf  äußerer  Nasen fortsatz ,  okj  Oberkieferfortsatz, 
Pp  Processus  palatinus. 
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von  Nasen-  und  Mundhöhle  geschaffen,  die  nunmehr  nur  noch  durch 
die  sekundären  Choanen  über  dem  hinteren  Ende  des  verwachsenen 
Gaumens  miteinander  in  Verbindung  stehen.  Oberhalb  des  durch  die 
direkte  Verwachsung  der  Gaumenplatten  entstandenen  Bodens  kom- 
munizieren die  beiden  Nasenhöhlen  noch  eine  Zeitlang  miteinander, 
doch  ist  bald  der  zwischen  den  primitiven  Choanen  gelegene  Teil 
der  Schädelbasis  nach  unten  gewachsen  und  verschmilzt  von  vorn 
nach  hinten  mit  dem  geschlossenen  Gaumen.  Dabei  ist  jedoch  zu 
bemerken,  daß  im  vordersten  Abschnitt  keine  direkte  Berührung  der 
Gaumenplatten  miteinander  stattfindet,  indem  sich  hier  der  vordere 
Teil  des  zwischen  den  primitiven  Choanen  gelegenen  Septums  zwischen 
die  Kanten  der  Gaumenplatten  einkeilt  und  mit  ihnen  verwächst. 

Die  Bildung  einer  definitiven  Mundhöhle  und  einer  durch  eine 
sagittal  gestellte  Scheidewand  in  zwei  gegeneinander  völlig  abge- 
schlossene Hälften  geteilten  definitiven  Nasenhöhle  ist  damit  vollendet. 
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Historisclies  und  allgemeine  Vorgänge  bei  der  Entstehung 
der  primären  Gesiehtsspalten. 

Schon  im  Jahre  1651  hat  Harvey  in  scharfsinniger  Erkenntnis 
der  Wahrheit  die  Hasenscharte  als  ein  Stehenbleiben  auf  einer 
früheren  Bildungsstufe  angesprochen  und  ihr  Zustandekommen  durch 
eine  Hemmung  in  der  normalen  Entwicklung  der  Oberlippe  erklärt, 
bei  der  die  Vereinigung  der  ursprünglich  getrennten  Teile  derselben 
ausgeblieben  sei.  Daß  diese  Anschauung  auf  Widerspruch  stoßen 
mußte  zu  einer  Zeit,  wo  die  bei  der  normalen  Entwicklung  des  Ge- 
sichtes sich  abspielenden  Vorgänge  in  ihrer  wahren  Natur  noch  nicht 
erkannt  waren ,  kann  nicht  wundernehmen.  Wenn  daher  auch  Har- 
VEYS  Anschauung  einige  Anhänger  fand,  so  beherrschten  doch  noch 
während  IY2  Jahrhunderte  mehr  weniger  abenteuerhche  Vorstellungen 
die  Angaben  der  Autoren.  So  wollte  man  die  Spaltbildungen  ebenso 
wie  andere  Defekte  von  Organen  und  Organteile  nicht  auf  Bildungs- 
hemmung, sondern  auf  Zerstörung  der  fehlenden  Teile  zurückführen. 
Die  Hasenscharte  sollte  sich  der  Embryo  selbst  an  der  Lippe  mit 
seinen  Fäusten  beigebracht  haben  ^).    Unter  Verzicht  auf  jegliche 


1)  Diese  Erklärung  stammt  nach  Köhne  (üeber  Hasenscharten  -  Eaefer- 
spalten  etc.,  Inaug.-Diss.  Göttingen,  1895)  von  JouRDAUsr,  der  auf  Grund  eines 
Berichtes  von  Nicati  sich,  wie  folgt,  geäußert  haben  soll:  labium  leporinum  et 
palatum  fissum  distractione  harum  partium  oriri,  quam  embryo  nimis  convolutus 
ipse  pugnis  suis  faciei  admotis  produxerit. 
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formale  Erklärung  und  unter  Hinweis  auf  leicht  begreifliche  ana- 
tomische Fehler  in  der  entwicklungsgeschichtlichen  Begründung  Har- 
VEYS  vertrat  noch  100  Jahre  nach  diesem  ein  Mann  wie  Heister 
das  Märchen  vom  „Versehen"  der  Mutter  als  Ursache  dieser  Miß- 
bildung (siehe  Schwalbe,  Münch,  med.  Wochenschr.,  1899,  No.  43); 
dagegen  hat  Autenrieth  ebenfalls  ein  Stehenbleiben  auf  einer 
früheren  Entwicklungsstufe  für  die  Entstehung  des  Wolfsrachens  ver- 
antwortlich gemacht 

Mit  aller  Schärfe  finden  wir  die  „Hemmungsbildung"  als  Begriff 
der  formalen  Genese  von  I.  F.  Meckel  aufgestellt.  Unter  der  Rubrik 
„Besondere  Hemmungsbildungen"  schreibt  er  in  seinem  klassischen 
Handbuch  der  pathologischen  Anatomie  (Leipzig  1812),  wie  folgt: 

„Der  Wolfsrachen  oder  die  ganz  freie,  in  einer  nicht  geschehenen 
Bildung  des  Gaumens  begründete  Kommunikation  zwischen  der  Mund- 
und  Nasenhöhle  ist  der  höchste  Grad  dieser  Mißbildung,  die  sich 
nach  vorn  gradweise  durch  Hasenscharte,  weite  Mundspalte  und 
Lippenmangel,  nach  hinten  durch  partielle  Spalte  des  knöchernen 
Gaumens,  Mangel  des  weichen  Gaumens,  Spaltung  und  Mangel  des 
Zäpfchens,  auf  dieselbe  Weise  in  die  normale  Bildung  verliert,  als 
sich  beim  Embryo  der  höheren  Tiere  und  in  der  Tierreihe  diese 
Organe  allmählich  entwickeln."  Wir  finden  hier  also  nicht  allein  die 
Aufstellung  einer  im  wesentlichen  richtigen  morphologischen  Reihe, 
sondern  auch  eine  durchaus  modern  anmutende  Auffassung  der  in 
Rede  stehenden  Spaltbildungen  als  atavistischer  Mißbildungen  im 
Sinne  der  Phylogenese. 

Von  ausschlaggebender  Bedeutung  für  die  Frage  der  formalen 
Genese  der  Gesichtsspalten,  insonderheit  der  Hasenscharte,  mußte 
naturgemäß  die  Entdeckung  des  Zwischenkiefers  beim  Menschen  durch 
Goethe  im  Jahre  1819  werden  2);  erfuhr  doch  erst  durch  sie  die 
typische  Lage  dieser  Hemmungsbildung  eine  ausreichende,  in  der 
Entwicklungsgeschichte  begründete  Erklärung.  Den  Forschern  der 
nachfolgenden  Zeit  blieb  es  vorbehalten,  die  nunmehr  auf  einer  be- 
stimmten Grundlage  festgelegte  Lehre  von  der  formalen  Genese  der 
Gesichtsspalten  unter  Anpassung  an  die  immer  mehr  ins  einzelne 
gehende  embryologische  Forschung  weiter  auszubauen. 

Die  Anschauung  von  der  Entstehung  der  Gesichtsspalten  durch 
eine  Hemmung  in  der  Entwicklung  der  die  Gesichtsbildung  bewirkenden 
Teile,  der  sog.  Gesichtsfortsätze  dürfte  heute  von  der  überwiegenden 
Mehrzahl  aller  Forscher  geteilt  werden.  Wenn  Ahlfeld  sich  gegen 
die  Bezeichnung  der  genannten  Mißbildungen  als  Hemmungsbildungen 
wendet,  so  geschieht  dies  nicht,  weil  er  über  ihre  formale  Genese 
anderer  Ansicht  wäre,  sondern  weil  er  glaubt,  denjenigen  Autoren 
entgegentreten  zu  müssen,  welche  von  der  Hemmung  als  von  einer 
Kraft  sprechen,  die  selbsttätig  imstande  wäre,  Mißbildungen  hervor- 


1)  Addimenta  ad  historiam  embryonis,  Tübingen  1797.  „Forsan  extremitatum 
monstrositates,  quoad  maximam  partem,  nil  nisi  integre  vel  partim,  retardata  Ularum 
in  evolutione  constant  et  datur  tempus  evolutionis,  ubi  cerebrum  ipsum  nondum 
formatum  ...  et  palatum  naturaliter  fissum  est  et  canalis  medullae  spinalis  posterius 
membranaceus  a  spina  bifida  vix  differt  et  diaphragma  pleuram  simulans  vix  ambo 
Cava  thoracis  et  pectoris  sejungit. 

2)  Tatsächlich  hat  Goethe  den  Zwischen kief er  beim  Menschen  schon  1786  ent- 
deckt, die  VeröflPenthchung  seiner  Befunde  erfolgte  jedoch  erst  1819. 
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zurufen.  „Hemmungsbildung  ist  aber  ein  Begriff  der  formalen,  nicht 
der  kausalen  Genese"  (Schwalbe). 

Fragen  wir  uns  nun  des  näheren  nach  der  Natur  der  Prozesse, 
welche  sich  bei  der  Entstehung  der  Gesichtsspalten  an  den  embryonalen 
Gesichtsfortsätzen  abspielen,  so  sind  unsere  Kenntnisse  über  dieselbe 
nur  geringe.  Wir  dürfen  wohl  annehmen,  daß  mangelhafte  Entwick- 
lung der  Gesichtsfortsätze  ebenso  wie  Störungen  im  Verwachsungs- 
prozeß derselben  dabei  eine  Rolle  spielen. 

In  ersterer  Beziehung  ist  von  großer  Wichtigkeit  der  Befund, 
den  His  bei  zwei  jüngeren  Föten  mit  Wolfsrachenbildung  erhoben 
hat.  Bei  dem  einen  derselben  fand  er  ein  einseitiges  Zurückbleiben 
der  Gaumenplatte  des  Oberkiefers,  bei  dem  anderen  eine  Verkümme- 
rung und  mangelnde  Gliederung  des  mittleren  Stirnfortsatzes.  Infolge 
der  Kürze  des  Stirnfortsatzes  hat  die  Mundöffnung  noch  einen  früh- 
embryonalen  Charakter  beibehalten :  Ueber  der  eigentlichen,  die  Winkel 
verbindenden  Mundspalte  liegt  ein  viereckiges,  von  den  beiden  Ober- 
kieferfortsätzen begrenztes  Loch.  Dabei  zeigt  der  mittlere  Stirnfort- 
satz keine  Processus  globulares  und  keine  Area  infranasalis.  Nach 
His'  Anschauung  dürfte  es  sich  bei  diesen  Befunden  um  „stoffliche 
Defekte"  der  Anlagen  handeln. 

In  allerjüngster  Zeit  hat  Schorr  auf  Grund  embryologischer 
und  pathologisch-anatomischer  Studien  den  Standpunkt  vertreten,  daß 
der  Wolfsrachen  und  seine  Varietäten  als  eine  echte  Hypoplasie  des 
definitiven  Gaumens  oder  nur  als  ein  Ausfallen  der  einen  oder 
mehrerer  Komponenten  der  Gaumenentwicklung  anzusehen  sei. 

Störungen  im  Verwachsungsprozeß  der  Gesichtsfortsätze  unter- 
einander im  Bereich  der  sie  trennenden  Furchen  kann  man  vielleicht 
für  manche  Form  unvollständiger  und  unvollkommener  Spaltbildungen 
verantwortlich  machen.  Wenn  wir  uns  daran  erinnern,  daß  unter 
normalen  Verhältnissen  durch  Einwucherung  des  Mesoderms,  welches 
die  trennenden  Epithelschichten  zum  Schwinden  bringt,  eine  Ver- 
schmelzung der  einander  berührenden  Gesichtsfortsätze  bewirkt  wird, 
so  können  Störungen  dieses  Vorganges,  wenn  sie  sich  nur  auf  einzelne 
Abschnitte  der  embryonalen  Furchen  beschränken,  zu  einer  teilweisen 
Persistenz  dieser  Furchen  und  im  weiteren  Verlauf  der  Entwicklung 
zu  einer  unvollständigen  Spaltbildung  führen. 

Man  kann  jedoch  auch  für  die  Entstehung  der  unvollständigen 
und  unvollkommenen  Spaltbildungen  einen  später  auftretenden  „Nach- 
bildungsprozeß" annehmen,  durch  den  die  ursprüngliche  Entwicklungs- 
störung mehr  oder  minder  vollständig  wieder  ausgeglichen  wird.  „Je 
früher  dies  geschieht,  desto  geringere  oder  gar  keine  Spuren  werden 
von  einem  solchen  Nachbildungsprozesse  zurückbleiben,  während  je 
später  derselbe  eintritt,  um  so  eher  er  unvollendet  bleiben  oder 
sonstige  Spuren  zurücklassen  muß"  (v.  Bruns).  Als  Folge  einer 
solchen  nachträglich  in  späterer  Zeit  des  Fötallebens  zustande  ge- 
kommenen Verschmelzung,  einer  „intrauterinen  Vernarbung",  sind 
namentlich  auch  die  an  Stelle  der  Gesichtsspalten  gefundenen  Narben- 
streifen in  der  Haut  bzw.  Einkerbungen  und  Furchenbildungen  im 
Knochen  erklärt  worden.  Demgegenüber  ist  von  anderen  Seiten 
darauf  hingewiesen,  daß  es  sich  hierbei  nicht  um  echte  Narbenbildung 
handelt,  daß  vielmehr  in  der  scheinbaren  Narbe  alle  Gewebe,  wenn 
auch  in  höchst  atrophischem  Zustande,  vorhanden  sind.    Es  dürfte 
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die  „intrauterine  Heilung  oder  Vernarbung"  also  ebenfalls  richtiger 
„als  eine  nicht  ganz  gelungene  mangelhafte  Verschmelzung"  auf- 
zufassen sein  (Ahlfeld),  eine  Verschmelzung,  „die  von  vornherein 
zwar  zur  rechten  Zeit,  aber  so  unvollkommen  und  unregelmäßig  ein- 
getreten ist,  daß  die  Furche,  der  Wulst  oder  die  narbenähnlichen 
helleren  Hautstreifen  als  Spur  der  früheren  Trennung  zurückgeblieben 
sind"  (Trendelenburg)  ^). 

Formale  Genese  der  einzelnen  primären  Gesichtsspalten. 

Der  Beurteilung  der  formalen  Genese  der  Gesichtsspalten  stellen 
sich  mancherlei  Schwierigkeiten  entgegen ,  die  in  erster  Linie  be- 
gründet sind  in  den  komplizierten,  auch  heute  noch  nicht  restlos  auf- 
geklärten Beziehungen  der  embryonalen  Gesichtsfortsätze  zueinander. 
Ernste  Erwägung  bei  der  Beurteilung  dieser  Verhältnisse  verdienen 
außerdem  die  beherzigenswerten  Worte  von  His:  „Es  ist  zwar  ein 
weitverbreitetes  Bestreben  teratologischer  Forscher,  die  einzelnen,  am 
ausgebildeten  Individuum  vorkommenden  Mißbildungen  mit  Hilfe  be- 
stimmter, meistens  der  tierischen  Entwicklung  entnommener  Schemata 
erklären  zu  wollen.  Allein  dieses  Bestreben  wird  in  sehr  zahlreichen 
Fällen  notwendigerweise  scheitern  müssen,  denn  wo  einmal  in  der 
Natur  Abweichungen  von  der  Norm  sich  finden,  da  wird  der  Beginn 
dieser  Abweichungen  und  das  kompensatorische  Ineinandergreifen  der- 
selben aus  dem  bloßen  Endergebnis  meistens  schwer  zu  entwirren 
sein." 

Die  Medianspalte  der  Nase. 

Diese  Mißbildung  unterscheidet  sich  in  formaler  Beziehung  da- 
durch von  den  übrigen  primären  Gesichtsspalten,  daß  sie  nicht  wie 
diese  durch  Ausbleiben  der  Vereinigung  zweier  vorher  in  keinem 
Zusammenhang  stehender  Teile,  durch  Persistenz  einer  physiologisch 
präformierten  embryonalen  Spalte  erklärt  werden  kann.  Der  Stirn- 
fortsatz und  damit  die  aus  ihm  sich  entwickelnde  äußere  Nase  wird, 
wie  aus  dem  oben  gegebenen  entwicklungsgeschichtlichen  Abriß  er- 
sichtlich, unpaar  angelegt  und  rückt  als  medianer  Fortsatz  von  der 
Stirn  herab ;  aber  die  Untersuchungen  von  His  haben  gezeigt,  daß 
die  nach  vorn  sehende  Fläche  dieses  Fortsatzes  sich  nicht  in  der 
Mittellinie  zum  First  des  Nasenrückens  emporhebt,  sondern  daß  die 
Umrahmung  der  beiden  Nasenlöcher  als  zwei  getrennte  Nasenkapseln 
über  das  Niveau  emporwachsen  und  zunächst  durch  eine  breite  Furche 
getrennt,  später  an  den  medianen  Flächen  miteinander  verschmelzen. 
Auch  das  Septum  narium  entsteht  durch  mediane  Verbindung  von 


1)  In  allerjüngster  Zeit  hat  Pohlmann  eine  in  mancher  Beziehung  von  der 
landläufigen  Anschauung  über  die  Entwicklung  des  Gesichts  abweichende  Dar- 
stellung gegeben,  die  sich  auf  Studien  an  Katzenembryonen  gründet.  Das  Gesicht, 
die  Nase  und  Mundhöhle  bilden  sich  danach  „nicht  durch  Verwachsung  von  stummel- 
artigen Fortsätzen,  die  zunächst  durch  Spalten  oder  Furchen  voneinander  getrennt 
sind,  sondern  wir  beobachten  ein  leises  Werden,  d.  h.  konsequentes  DurchmodeUieren 
der  Plastik  von  innen  heraus,  vom  Mesoderm  als  schwellender  Füllmasse".  Dem- 
entsprechend legt  Pohlmann  beim  Versuch,  die  formale  Genese  der  Gesichtsspalten 
zu  erklären,  „nicht  bloß  Gewicht  auf  Hemmungen,  sondern  auf  abnormes  Wachstum 
epithelialer  und  mesodermaler  Massen".  Die  von  ihm  im  einzelnen  für  die  Ent- 
stehung der  verschiedenen  Spalten  gegebene  Erklärung  ermangelt  zurzeit  noch  des 
Beweises,  so  daß  ein  kurzer  Hinweis  an  dieser  Stelle  genügen  muß. 
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zwei  ursprünglich  getrennten  Anlagen,  den  Laminae  nasales  (His), 
aber  zwischen  letzteren  ist  zu  keiner  Zeit  ein  in  die  Tiefe  dringender 
und  in  die  Nasenhöhle  führender  Spalt  vorhanden,  sondern  nur  eine 

vollkommen  mit  äußerer  Haut  ausgekleidete 
Rinne,  deren  Grund  im  Niveau  des  Ge- 
sichtes auf  dem  hinteren ,  ungespaltenen 
Teil  des  Septum  narium  verläuft,  und  welche 
die  abgeschlossenen  Nasenkapseln  vonein- 
ander trennt  (Schmidt).  Die  Fig.  103, 
welche  nach  einer  Arbeit  von  Retzius  den 
Kopf  eines  15  mm  langen  Embryos  dar- 
stellt, bringt  den  embryonalen  Zustand  der 
Zweiteilung  der  Nase  sehr  deutlich  zur  An- 
schauung. Die  bekannten  Fälle  von  Median- 
spalte der  Nase  entsprechen  dem  Erhalten- 
Fig.  103.  Kopf  eines  bleiben  dieses  embryonalen  Zustandes  in 
15  mm  langen  Embryo ,  den  gj^gj.  gginer  Entwicklungsphasen,  sind  also 
embryonalen     Zustand    .der     .  o-  i  u  tt 

Zweiteüung  der  Nase  zeigend  diesem  Sinne  als  wahre  Hemmungs- 
(nach  Retzius).  bildungen  zu  betrachten. 


Mediane  Oberlippenspalte. 

Die  Mißbildung  findet  ihre  Erklärung  in  dem  Ausbleiben  der 
normalerweise  eintretenden  Verwachsung  zwischen  den  medialen  Seiten 
der  am  unteren  Ende  des  Stirnfortsatzes  hervorwachsenden  Processus 
globulares.  His  bemerkt  ausdrücklich,  daß  das  Mittelstück  der  Lippen 
und  der  Zwischenkiefer  durch  Vereinigung  dieser  beiden  Processus 
entstehen.  Sie  treten  unterhalb  der  sog.  Area  infranasalis,  dem  ein- 
gesunkenen unpaaren  Mittelstück  des  Stirnfortsatzes,  aus  dem  das 
Philtrum  der  Oberlippe  sich  herleitet,  zur  Bildung  des  untersten 
Teiles  der  Oberlippenmitte  zusammen ;  ihre  Grenze  wird  durch  eine 
Furche  bezeichnet,  die  nach  oben  hin  gegen  das  Philtrum,  nach  ab- 
wärts gegen  die  Mundöffnung  sich  ausweitet.  Daher  die  Beschränkung 
der  medialen  Oberlippenspalte  auf  den  die  Mundöffnung  begrenzenden 
untersten  Teil  der  Oberlippe.  Ebenso  ist  entwicklungsgeschichtlich 
wohl  verständlich  das  Uebergreifen  der  Spaltbildung  auf  den  Alveolar- 
und  Gaumenteil  des  Zwischenkiefers,  als  der  Ausdruck  einer  mehr 
weniger  vollständigen  Persistenz  der  ursprünglich  die  Processus 
globulares  trennenden  Furche. 


Mediane  Unterlippenspalte. 

Die  Erklärung  der  Entstehungsweise  dieser  Mißbildung  stößt  des- 
wegen auf  Schwierigkeiten,  weil  die  embryologischen  Untersuchungen 
über  die  Bildung  des  Unterkiefers  und  der  Unterlippe  noch  nicht  zu 
einem  übereinstimmenden  Resultat  geführt  haben. 

Nach  älteren  Autoren,  zu  denen  auch  Kölliker  gehört,  endet 
der  embryonale  Unterkieferfortsatz  anfangs  vorne  mit  kolbiger  Be- 
grenzung und  hängt  mit  dem  gleichen  Fortsatz  der  anderen  Seite 
nicht  zusammen.  His  u.  a.  scheinen  dagegen  anzunehmen,  daß  der 
erste,  wie  auch  die  folgenden  Kiemenbogen  von  vornherein  als  un- 
paare  Gebilde  angelegt  werden,  die  zwar  gegenseitig  durch  die  Kiemen- 
spalten getrennt,  in  der  Medianebene  jedoch  zusammenhängen. 
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Sicher  ist  jedenfalls,  daß  in  früherer  Zeit  des  Embryonallebens 
in  der  Mitte  des  oberen  Randes  des  ersten  Schlundbogens,  des  Mandi- 
bularbogens,  eine  sagittale  Furche  besteht,  mag  man  diese  nun  als 
Spur  der  miteinander  verwachsenen  ursprünglich  getrennten  Unter- 
kieferfortsätze ansehen,  oder  in  ihr  nur  den  Ausdruck  für  ein  ver- 
stärktes Wachstum  der  seitlichen  Teile  sehen  (vgl.  Fig.  100).  Das 
Vorhandensein  dieses  Sulcus  medianus  berechtigt  jedenfalls  dazu,  die 
medianen  Unterlippenspalten  als  wahre  Hemmungsbildungen,  ent- 
standen durch  Persistenz  eben  dieser  Furche,  zu  erklären.  Ob  diese 
Erklärung  für  alle  Fälle  ausreicht,  muß  dahingestellt  bleiben. 

Leichter  fällt  die  Deutung  der  in  Rede  stehenden  Mißbildung  bei 
Annahme  einer  ursprünglich  paarigen  Anlage  aller  Schlundbögen.  Wir 
können  dann  die  bei  den  schweren  Formen  der  medialen  Unterlippen- 
kieferspalte  regelmäßig  zu  beobachtenden  mehr  oder  weniger  weit  in 
der  Medianlinie  des  Halses  herabreichenden  Narben  als  Störung  im  Be- 
reich der  mittleren  Schlußlinie  auffassen,  die  sich  nicht  auf  den  ersten 
Kiemenbogen  beschränkte,  sondern  auf  den  Mesobranchialraum  im 
Bereich  der  tieferen  Schlundbögen  übergriff. 

Die  Ansicht  von  Wölfer,  wonach  die  mediane  Unterlippenkiefer- 
spalte  dadurch  entstände,  daß  der  „Mittelkiefer"  nicht  zur  Ausbildung 
gelangt  sei,  muß  zurückgewiesen  werden.  Abgesehen  davon ,  daß 
wenigstens  beim  Menschen  ein  „Mittelkiefer"  entwicklungsgeschichtlich 
nicht  existiert,  spricht  gegen  eine  solche  Annahme,  daß  bei  der 
medianen  Unterkieferspalte  jede  Kieferhälfte  normal  gebildet  ist  und 
die  normale  Anzahl  von  Zähnen  enthält,  ein  mittlerer  Defekt,  etwa 
wie  beim  Fehlen  des  Zwischenkiefers  bei  Spaltbildungen  am  Ober- 
kiefer, hier  also  nicht  besteht. 

Ob  es  berechtigt  ist,  aus  dem  häufigen  Zusammentreffen  von 
medianer  Unterlippenkieferspalte  mit  medianer  Zungenspalte  auf  eine 
paarige  Anlage  auch  der  Zunge  zu  schließen,  bleibt  dahingestellt. 
Nach  den  Untersuchungen  von  His  wird  der  Zungenkörper  im  Laufe 
der  normalen  Entwicklung  unpaar  angelegt.  His  selbst  hält  es  aber 
für  leicht  verständlich,  daß  dieselbe  Ursache,  welche  der  ungenügenden 
Vereinigung  der  Unterlippe  und  des  Unterkiefers  zugrunde  liegt, 
auch  eine  Aenderung  in  der  Bedingung  der  Zungenbildung  nach  sich 
ziehen  kann,  so  daß  für  den  Zungenkörper  normalerweise  sich  eine 
doppelte  statt  einer  unpaaren  Anlage  bildete  (zit.  nach  Wölfer). 

Anhang:  Die  falsche  mediane  Oberlippenspalte. 

Während  die  wahre  mediane  Oberlippen  spalte  auf  ein  Ausbleiben 
des  Schlusses  einer  embryonalen  Spalte  zurückzuführen  ist,  haben 
wir  es  bei  der  falschen  medianen  Oberlippenspalte  mit  einer  echten 
Defektbildung  zu  tun,  deren  Einzelheiten  sich  aus  einer  mangel- 
haften oder  gänzlich  ausgebliebenen  Entwicklung  des  Stirnfortsatzes, 
genauer  genommen  des  medialen  Nasenfortsatzes  erklären.  Dem- 
gemäß fehlen  die  aus  diesem  Fortsatz  sich  bildenden  Teile  —  Phil- 
trum, Zwischenkiefer,  Septum  narium,  horizontale  Siebbeiuplatte  — 
während  eine,  obwohl  rudimentäre,  äußere  Nase  gebildet  wird,  ledig- 
lich als  Produkt  der  lateralen  Nasenfortsätze  i).    Der  Defekt  betrifft 

1)  Wenngleich  das  fast  regelmäßige  Vorhandensein  eines  Schneidezahns  nach 
außen  von  der  Spalte  im  Kiefer  für  die  Annahme  Biondis  zu  sprechen  scheint, 
wonach  nur  der  innere  Teil  des  Zwischenkiefers  jederseits  im  medialen  Nasenfort- 
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ganz  besonders  den  Geruchs-  oder  besser  Nasenapparat,  aber  nicht 
allein  seine  äußeren,  peripheren  Abschnitte,  sondern,  wie  dies  aus 
der  Beschreibung  im  anatomischen  Teil  hervorgeht,  auch  die  zentralen 
Partien  des  Geruchsorganes,  das  Rhinencephalon.  Es  ist  daher  das 
Streben  leicht  begreiflich,  diese  beiden  Mißbildungskreise  in  Beziehung 
zueinander  zu  setzen.  Die  Ansicht  Tiedemanns,  daß  das  Gehirn 
ebenso  wie  es  auf  die  normale  Ausbildung  der  Organe  einwirke,  so 
auch  durch  seine  mangelhafte  Entwicklung  die  Mißbildung  des  Ge- 
sichtes bedinge,  dürfte  schon  durch  die  Tatsache  widerlegt  sein,  daß 
es  Fälle  gibt,  in  denen  das  Rhinencephalon  bei  normaler  Gesichts- 
bildung fehlt  (Arhinencephalie  mit  Trigonocephalie).  In  kausaler  Be- 
ziehung dürfte  demnach  ein  Zusammenhang  zwischen  der  Hirnmiß- 
bildung und  jener  des  Nasenkieferapparates  nicht  bestehen,  wohl  aber 
in  formaler  Beziehung,  „begründet  in  dem  räumlichen  Verhältnis,  in 
welchem  das  Rhinencephalon  zu  dem  Nasenapparat  bei  seiner  ersten 
Entwicklung  steht.  Denn  es  tritt  ja  die  erste  Anlage  des  Geruchs- 
apparates unmittelbar  am  Vorderende  des  späteren  Stirnteils  des 
Kopfes  zu  einer  Zeit  auf,  wo  nach  Schließung  des  MeduUarrohres  am 
Kopfende,  der  Gliederung  desselben  in  die  drei  Hirnbläschen  und 
dem  Hervortreten  der  primären  Augenblasen  die  Entwicklung  des 
sekundären  Vorderhirns  beginnt,  von  dessen  unterer  Fläche  die  Riech- 
lappen, zunächst  noch  als  hohle  Sprossen  gegen  grubige  Vertiefungen 
an  der  Außenfläche  des  Stirnendes,  den  Riechgrübchen,  hervorwachsen. 
Der  nur  schmale  Zwischenanteil  zwischen  beiden  Riechgrübchen,  den 
His  als  Nasenfeld  bezeichnet,  ist  es  aber,  aus  dem  später  der  Stirn- 
fortsatz hervorgeht,  welcher  eben  jenen  Teilen  zur  Grundlage  dient, 
die  wir  bei  der  Arhinencephalie  so  häutig  fehlen  sehen.  Es  liegen  also 
bei  der  ersten  Anlage  sowohl  ein  Teil  des  zukünftigen  Nasenapparates, 
als  auch  dessen  nervöses  Zentralorgan  so  dicht  aneinander,  daß  es 
leicht  verständlich  wird,  wie  Störungen,  die  den  einen  Teil  betreffen, 
auch  den  anderen  in  Mitleidenschaft  ziehen".  (Kundrat.) 

Schmidt  betrachtet  die  Veränderungen  an  der  Schädelbasis  als 
Mittelglied  zwischen  Gesicht  und  Gehirn;  speziell  stellt  er  die  hori- 
zontale Siebbeinplatte  als  denjenigen  Teil  hin.  von  dessen  Integrität 
die  Ausbildung  des  mittleren  Gesichts-  und  Gaumenabschnittes  ab- 
hängt und  auf  dessen  mangelhafte  Entwicklung  sich  auch  die  uns  hier 
beschäftigende  Medianspalte  zurückführen  ließe. 

Den  mannigfachen  formalen  Beziehungen,  die  zwischen  der  Arhin- 
encephalie mit  medianer  Oberlippenspalte  und  den  übrigen  Formen 
der  Arhinencephalie  sowie  der  Cyclopie  bestehen,  nachzugehen,  kann 
nicht  Aufgabe  dieses  Teiles  der  Mißbildungslehre  sein.  Die  im  ana- 
tomischen Teil  kurz  skizzierte  Cebocephalie  ist  ein  typisches  Beispiel 
einer  primären  Defektbildung,  die,  rein  äußerlich  betrachtet,  das  Bild 
der  Verwachsung  vortäuscht  (Schwalbe). 

Seitliche  Oberlippen-  und  Oberkieferspalten, 
Gaumenspalten. 

Die  seitlichen  Oberlippen-  und  Oberkieferspalten  sind  genetisch 
als  verschiedene  Grade  oder  Formen  der  gleichen  Mißbildung  zu  be- 

satz  gebildet  wird,  während  der  äußere  im  Oberkieferfortsatz  entsteht,  so  darf  man 
doch  hier,  wie  bei  allen  Spaltbildungen  der  Kiefer  keinen  allzu  großen  Wert  auf 
die  Odontologie  legen.  Auch  bei  der  falschen  medianen  Oberlippenspalte  ist  ja, 
wenn  auch  selten,  eine  Begrenzung  der  Spalte  durch  den  Eckzahn  beobachtet  worden. 
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trachten,  die  ihren  höchsten  und  vollkommensten  Ausdruck  in  der 
vollständigen  Oberlippenkieferspalte  findet.  Diese  Mißbildung  resul- 
tiert aus  einer  Störung  in  der  Entwicklung  der  sich  zum  oberen 
Rand  der  Mundbucht  zusammenschließenden  Teile  bzw.  des  primi- 
tiven Gaumens,  einer  Störung,  die  eine  Persistenz  der  frühembryo- 
nalen Mundnasenrinne  zur  Folge  hat. 

Die  Frage,  weshalb  in  einem  Falle  die  Spaltbildung  Knochen- 
und  Weichteile,  in  einem  anderen  nur  jenen  oder  nur  diese  betrifft, 
ist  mit  Sicherheit  nicht  zu  beantworten.  Gewöhnlich  wird  zur  Er- 
klärung, wie  für  die  unvollständigen  und  unvollkommenen  Spalt- 
bildungen überhaupt,  ein  „Nachbildungsprozeß"  angenommen.  So 
glau-bt  beispielsweise  v.  Bruns,  daß  in  späterer  Zeit  nach  einge- 
tretener Sonderung  der  getrennt  gebliebenen  embryonalen  Gesichts- 
fortsätze in  eine  vordere  und  hintere  Portion ,  die  Lippen-  oder 
Kieferteile  durch  ein  stärkeres  seitliches  Wachstum  nachträglich  sich 
vereinigen  können.  Ob  nicht  vielleicht  eine  nur  auf  bestimmte  Ab- 
schnitte oder  Bezirke  der  Nasenrinne  beschränkte  Störung  im  Zu- 
sammenschluß der  betreffenden  Gesichtsfortsätze  zu  dem  gleichen 
Ausgang  führen  kann,  muß  dahingestellt  bleiben  (s.  S.  156). 


1.  2.  3. 


Fig.  104.  1.  Oberlippenbildung,  2.  stomato-narine  Hpalte.  3.  stomato-orbitale 
Spalte  nach  Albrecht,  a.  Auge,  n.gr.  Nasengruben,  i.n.f.  innerer  Nasenfortsatz, 
ä.n.f.  äußerer  Nasenfortsatz,  o.f.  Oberkieferfortsatz,  u.f.  Unterkieferfortsatz,  2.  Zunge, 
sp.  Spalte.    (Aus  Biondi,  Virch.  Arch.  Bd.  III.) 


Zum  Verständnis  der  formalen  Genese  der  seitlichen  Oberlippenkief er  spalten 
ist  es  notwendig,  auf  die  durchaus  noch  nicht  in  allen  Punkten  völhg  geklärte 
Entwicklungsgeschichte  der  betreffenden  Gesichtsregion  etwas  näher  einzugehen,  als 
dies  im  entwicklungsgeschichtlichen  Abschnitt  geschehen  ist. 

Nachdem  durch  die  Arbeiten  von  Vicqu-d'Azur,  Loder,  Goethe,  Oken  u.  a. 
die  Existenz  von  Zwischenkieferknochen  festgestellt  und  durch  Rathke,  Eeichert, 
Bischoff  die  Entwicklung  der  Oberlippe  und  des  Oberkiefers  genauer  bekannt  ge- 
worden war,  schien  die  Frage  nach  der  formalen  Genese  der  seitlichen  Oberlippen- 
und  Kieferspaiten  gelöst.  Man  nahm  an,  daß  diese  Spalten  entständen  durch  aus- 
bleibende Vereinigung  zwischen  dem  die  seitüchen  Oberhppen-  und  Kieferabschnitte 
bildenden  Oberkieferfortsatz  und  dem  den  mittleren  Teü  der  Oberlippe  und  den 
Zwischenkiefer  bildenden  medialen  Stirn fortsatz.  Eine  weitgehende  Meinungs- 
dififerenz  entstand  erst  durch  die  Arbeiten  von  Albrecht.  Nach  Albrechts  An- 
schauung nimmt  auch  der  äußere  Stirnfortsatz  (laterale  Nasen  fortsatz)  an  der  Büdung 
von  Oberhppe  und  Oberkiefer  teil,  indem  er  zwischen  Oberkiefer-  und  innerem 
Stirnfortsatz  bis  zur  Begrenzung  der  Mundbucht  herabreicht  und  hier  als  äußerer 
Zwischenkiefer  mit  dem  vom  medialen  Stirnfortsatz  stammenden  inneren  Zwischen- 
kiefer verwächst.  Die  Spalte  bei  der  Hasenscharte  verläuft  nach  Albrecht  nicht 
zwischen  Oberkieferfortsatz  und  innerem  Stirnfortsatz,  nicht  zwischen  Oberkiefer- 
knochen und  Zwischenkiefer,  sondern  zwischen  äußerem  und  innerem  Stirnfortsatz, 
zwischen  äußerem  und  innerem  Zwischenkiefer  (s.  Fig.  104,  1  und  2). 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  i.  U 
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Diesen  Behauptungen  Albrechts  ist  Th.  Kölliker,  dem  sich  u.  a.  auch  His 
anschloß,  energisch  entgegengetreten.  Köllikek  bestritt  die  Leitsätze  Albrechts 
einen  nach  dem  andern.  Nach  ihm  beteiligen  sich  an  der  Bildung  von  Oberlippe 
und  Oberkiefer  nur  die  Oberkieferfortsätze  und  der  innere  Stirnfortsatz.  Die  äußeren 
Btirnfortsätze  büden  die  lateralen  Partien  der  Nasenflügel  und  der  Nase.  Die  Spalte 
bei  der  Hasenscharte  liegt  demnach  zwischen  Oberkiefer-  und  innerem  Stirnfortsatz, 
zmschen  Oberkiefer-  und  Zwischenkieferknochen. 

Es  kann  keinem  Zweifel  unterliegen,  daß  die  von  Albrecht  aufgestellten  Be- 
hauptungen in  der  vorgebrachten  Form  abgelehnt  werden  müssen.  Man  kann  es 
heute  als  bewiesen  ansehen,  daß  der  äußere  Nasenfortsatz  niemals  an  der  Bildung 
der  Oberlippe  und  des  Oberkiefers  in  ganzer  Höhe  teilnimmt.  Dagegen  neigen  die 
neueren  Autoren  doch  zu  der  Ansicht,  daß  dieser  embryonale  Fortsatz  an  der 
Bildung  der  Oberlippen-  und  Kieferregion  nicht  ganz  unbeteiligt  ist.  So  kommen 
Trendelenburg  und  Biondi  zu  dem  Schlüsse,  daß  das,  was  man  im  eigentlichen 
Sinne  Oberlippe  nennt,  aus  vier  Teilen  entsteht,  nämlich  aus  dem  Oberkieferfort- 
satz jederseits  und  aus  dem  inneren  Nasenfortsatz,  nur  höher  oben  in  einem  Niveau, 
welches  unmittelbar  unter  dem  Nasenloche  liegt,  beteiligt  sich  an  der  Bildung  auch 
der  äußere  Nasenfortsatz  (vgl.  Fig.  105,  1). 


1.  2.  3. 


Fig.  105.  Schema  der  normalen  Oberlippenbildung  (1),  der  stomato-narinen 
Spalte  (2)  und  der  stomato-orbitalen  Spalte  (8)  nach  Biondi.  a.  Auge,  n.gr.  Nasen- 
gruben, i.n.f.  innerer  Nasenfortsatz,  ä.n.f.  äußerer  Nasenfortsatz,  o.f.  Oberkieferfort- 
satz, u.f.  Unterkieferfortsatz,  z.  Zunge,  sp.  Spalte. 


Hochstetter  und  später  His  haben  sich  ähnlich  geäußert  und  auch  die 
neueren  Forscher  scheinen  anzunehmen,  daß  der  äußere  Nasenfortsatz  bei  Säuge- 
tieren und  beim  Menschen  wenigstens  in  geringer  Ausdehnung  mit  dem  inneren 
Nasenfortsatz  im  Bereich  des  NasenbUndsackes  in  Verbindung  tritt  und  zur  Bildung 
des  primitiven  Gaumens  beiträgt  (Peter). 

Nach  dem  Gesagten  dürfte  es  dem  heutigen  Stande  der  Forschung 
am  meisten  entsprechen,  wenn  man  die  Oberlippenkieferspalte  auf- 
faßt als  entstanden  durcheineNichtvereinigung  desinneren 
Nasenfortsatzes  einerseits  mit  dem  Oberkieferfort- 
satz und  äußeren  Nasen fortsatz  andererseits  (Fig.  105.  2). 

Mögen  auch  die  für  das  Verständnis  der  formalen  Genese  der 
Oberlippenkieferspalte  wichtigen  entwicklungsgeschichtlichen  Fragen 
noch  nicht  restlos  aufgeklärt  sein,  so  viel  muß  doch  als  feststehend 
betrachtet  werden:  Wenn  wir  die  Oberlippenkieferspalte  als  primäre 
Spaltbildung  ansehen,  deren  Verlauf  durch  eine  embryonale  Furche 
zwischen  den  Gesichtsfortsätzen  bestimmt  wird,  dann  kann  bei  der 
in  Rede  stehenden  Mißbildung  niemals  als  von  einer  Spaltbildung 
zwischen  zwei  Knochenanlagen  außerhalb  jener  embryonalen  Furche 
die  Rede  sein,  denn  die  Lippenkieferspalte  persistiert  aus  einer  Zeit, 
wo  von  Knochenbildung  noch  keine  Spur  vorhanden  ist  (Marchand). 
Von  diesem  Gesichtspunkt  aus  betrachtet  stellen  sich  manche  Gegen- 
sätze in  den  Anschauungen  der  Autoren  als  nur  scheinbare  heraus, 
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scheinbar  wenigstens  in  Rücksicht  auf  die  formale  Genese  der  in 
Rede  stehenden  Mißbildung.  Dafür  ein  Beispiel:  Kölliker,  der  die 
Oberkieferregion  sich  jederseits  aus  zwei  Knochenkernen  entwickeln 
läßt,  von  denen  einer,  der  Zwischenkiefer,  dem  inneren  Stirnfortsatz, 
der  andere,  der  Oberkiefer,  dem  Oberkieferfortsatz  angehört,  be- 
hauptet, daß  die  Kieferspalte  stets  zwischen  Ober-  und  Zwischen- 
kiefer liegt.  BiONDi,  der  annimmt,  daß  der  Zwischenkiefer  jeder- 
seits aus  zwei  Knochenkernen  entsteht,  von  denen  der  eine  im 
embryonalen  Oberkieferfortsatz,  der  andere  im  inneren  Stirnfortsatz 
entsteht,  hält  es  für  feststehend,  daß  die  Kieferspalte  stets  zwischen 
diesen  beiden  Zwischenkiefern  verläuft.  Erhebliche  Meinungsdifferenzen 
bestehen  zwischen  beiden  Autoren  in  der  Tat  nur  über  die  Bildung 
des  Zwischenkieferknochens,  nicht  aber  über  die  Lage  der  Kiefer- 
spalte zu  den  embryonalen  Gesichtsfortsätzen:  Nach  beider  Ansicht 
liegt  diese  zwischen  embryonalem  Oberkiefer-  und  innerem  Stirnfortsatz. 

Ebensowenig  wie  das  Verhalten  der  Knochenanlagen  des  Ober- 
kiefers darf  das  Verhalten  der  Zähne  zur  Beurteilung  der  entwicklungs- 
geschichtlichen Entstehung  der  Oberkieferspalte  herbeigezogen  werden. 
Denn  auch  die  Zahnbildung  ist  ein  sekundärer  Vorgang,  der  erst 
nach  der  teratogenetischen  Terminationsperiode  der  in  Rede  stehenden 
Mißbildungen  einsetzt.  Die  vielumstrittene  Frage  der  Odontologie 
der  Kieferspalte  hat  mehr  entwicklungsgeschichtliches  als  teratologisches 
Interesse.  Ein  näheres  Eingehen  auf  dieselbe  erübrigt  sich  an  dieser 
Stelle.  Meiner  Ansicht  nach  muß  als  die  wahrscheinlichste  Erklärung 
für  alle  bei  den  Oberkieferspalten  beobachteten  Zahnanomalien  die 
von  His  gegebene  angenommen  werden:  „Die  Verwachsung  der 
weichen  Primäranlagen  geht  bei  normaler  Entwicklung  der  Bildung 
der  Zahn-  wie  der  Knochenanlagen  um  einige  Zeit  voraus.  Nun  ent- 
stehen die  ersten  Zahnanlagen  als  Wucherungen  bzw.  als  Faltungen  des 
Mundhöhlenepithels  und  es  ist  der  normale  Verlauf  ihrer  Bildung  un- 
zweifelhaft an  den  normalen  Ablauf  der  vorangegangenen  Entwicklungs- 
phasen geknüpft.  Sind  aber  die  Primäranlagen  verkümmert  und  in  ihrer 
Verwachsung  gestört,  so  sind  offenbar  auch  die  Bedingungen  für  die 
Entstehung  der  epithelialen  Zahnkeime  andere  geworden  und  wir  dürfen 
uns  nicht  wundern,  wenn  in  einem  solchen  Fall  die  entstehenden  Zähne 
nach  Zahl,  Ordnung  und  Größe  von  der  Norm  abweichen." 

Noch  präziser  drückt  sich  Marchand  aus:  „Bleibt  eine  breite 
Spalte  zwischen  Oberkiefer  und  Stirnfortsatz  bestehen,  so  muß  selbst- 
verständlich die  Bildung  der  Zahnleiste  an  dieser  Stelle  eine  Störung 
und  Unterbrechung  erleiden  und  es  wird  von  dem  Grade  der  Störung 
abhängen,  wie  viel  Zahnkeime  dadurch  wegfallen,  wie  viele  verschoben 
und  zu  unregelmäßiger  Entwicklung  veranlaßt  werden." 

In  der  Tat  dürfte  diese  Anschauung  eine  geeignetere  Erklärung 
für  die  mannigfaltigen,  im  anatomischen  Teil  beschriebenen  Anomalien 
der  Bezahnung  geben,  als  wenn  man  beispielsweise  für  die  Hyper- 
odontie  einen  atavistischen  Rückschlag  annimmt  (Albrecht,  Biondi). 

Unschwer  lassen  sich  die  Gaumenspalten  aus  den  ent- 
wicklungsgeschichtlichen Vorgängen  erklären.  Sie  beruhen  auf  einer 
Störung  in  der  Entwicklung  des  sekundären  Gaumens.  Wenn  die  als 
mediane  Auswüchse  des  Oberkieferfortsatzes  zuerst  senkrecht  in  die 
Mundhöhle  hinabsteigenden  Gaumenplatten  sich  aufgerichtet  und  eine 
horizontale  Lage  angenommen  haben,  so  sind  sie  zunächst  noch  nicht 
breit  genug,  um  sich  sofort  zu  verbinden  und  den  Gaumen  zu  schließen, 
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sie  werden  vielmehr  vorerst  durch  eine  mediane  Spalte  geschieden,  es 
besteht  also  zu  einer  gewissen  Zeit  des  Embryonallebens  —  vor  dem 
Ende  des  dritten  Monats  —  eine  physiologische  Medianspalte  des 
Gaumens,  die  unter  Umständen  als  pathologische  Spalte,  als  Mißbildung 
persistieren  kann.  Da  der  Schluß  der  embryonalen  Gaumenspalte  im 
wesentlichen  von  vorn  nach  hinten  erfolgt,  erklärt  sich  die  Seltenheit 
von  Spalten  des  harten  Gaumens  ohne  solche  des  weichen,  während  das 
umgekehrte  Verhalten  häutiger  angetroffen  wird.  Leicht  begreiflich  ist 
auch  die  häufige  Kombination  von  Oberlippenkiefer-  und  Gaumenspalten, 
da  Störungen  in  der  Entwicklung  des  primären  Gaumens  geeignet  er- 
scheinen, auch  die  Entwicklung  des  sekundären  Gaumens  ungünstig  zu 
beeinflussen. 

Die  schräge  Gesichtsspalte. 

Die  Erklärung  der  formalen  Genese  der  schrägen  Gesichtsspalte 
stößt  auf  nicht  unerhebliche  Schwierigkeit  und  hat  in  dem  Streit 
zwischen  Albrecht  und  Kölliker  eine  große  Rolle  gespielt.  Daß 
die  verschiedenen  Anschauungen  über  die  Ossifikation  und  Dentition 
auch  für  die  formale  Genese  dieser  Mißbildung  von  untergeordneter 
Bedeutung  sind,  braucht  nach  dem  im  vorigen  Abschnitt  Gesagten 
nicht  mehr  erörtert  zu  werden.  Hier  soll  uns  nur  wieder  die  Frage 
beschäftigen,  wie  läßt  sich  die  schräge  Gesichtsspalte  aus  den  Be- 
ziehungen der  embryonalen  Gesichtsfortsätze  zueinander  erklären? 

In  bezug  hierauf  stehen  sich  die  Ansichten  von  Kölliker 
und  Albrecht  scharf  gegenüber.  Nach  Kölliker  ist  die  schräge 
Gesichtsspalte  als  offen  gebliebene  Augennasenrinne  und  Fortsetzung 
einer  gewöhnlichen  Hasenscharte  anzusehen;  sie  geht  demnach  vom 
Munde  durch  die  Nase  zum  Auge.  Die  Vereinigung  des  Oberkiefer- 
fortsatzes, der  den  lateralen  Nasenfortsatz  völlig  von  der  unteren 
Begrenzung  der  Nasenöffnung  abdrängt,  mit  diesem  und  dem  medialen 
Nasenfortsatz  ist  ausgeblieben.  Kölliker  erkennt  also  nur  den 
ersten  Typus  der  schrägen  Gesichtsspalte  als  primäre  Hemmungs- 
bildung an  (s.  Fig.  106).  Nach  Albrechts  Ansicht  beruht  dagegen 
die  schräge  Gesichtsspalte  auf  einer  NichtVereinigung  des  bis  zur 
Begrenzung  der  Mundbucht  herabreichenden  lateralen  Nasenfortsatzes 
und  des  Oberkieferfortsatzes.  Der  mediale  Nasenfortsatz  ist  an  ihrer 
Bildung  nicht  beteiligt.  Die  Spalte  kann  deshalb  als  offen  gebliebene 
Stomato-orbitalfurche  niemals  in  die  Nase  verlaufen,  sondern  sie  geht 
vom  Munde  stets  auswärts  von  der  Nase  durch  die  Wange  zum  Auge. 
Diese  Anschauung  Albrechts  würde  also  nur  dem  zweiten  Typus 
der  schrägen  Gesichtsspalte  gerecht  werden  (vgl.  Fig.  104,  3). 

Wie  schon  oben  erwähnt,  ist  diese  letztere  Anschauung  mit  den 
entwicklungsgeschichtlichen  Tatsachen  nicht  vereinbar,  und  es  fragt 
sich  demnach,  ob  wir  den  zweiten  Typus  der  schrägen  Gesichtsspalte 
überhaupt  als  primäre  Spaltbildung  anerkennen  sollen.  Morian,  der 
mit  BiONDi  eine  Entstehung  des  Zwischenkiefers  aus  einem  inneren 
und  einem  äußeren  Knochenkern  annimmt,  hält  es  für  wahrscheinlich, 
daß  die  scheinbare  Lage  der  Spalte  zwischen  äußerem  Zwischenkiefer 
und  Oberkiefer  bei  der  zweiten  Form  der  schrägen  Gesichtsspalte 
dadurch  zu  erklären  ist,  daß  bei  Verkümmerung  des  äußeren  Zwischen- 
kiefers die  Anlage  des  inneren  exzessiv  wächst  und  außer  beiden 
Schneidezahnalveolen  auch  noch  die  Knochenspange  für  die  Apertura 
pyriformis  liefert.  Bei  dieser  Annahme  könnte  man  auch  diese  Form 
der  schrägen  Gesichtsspalte  als  eine  primäre  auffassen. 
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Vielleicht  läßt  sich,  ohne  den  Tatsachen  der  Entwicklung  Zwang 
anzutun,  dieser  zweite  Typus  als  primäre  Hemmungsbildung  erklären, 
wenn  wir  gestützt  auf  das  Ergebnis  der  neueren  Forschung,  annehmen, 
daß  auch  der  laterale  Nasenfortsatz  an  der  unteren  Begrenzung  der 
NasenötFnung  sich  beteiligt  und  dort  mit  dem  medialen  Nasenfortsatz 
verschmilzt.  Der  nicht  die  Nasenöff'nung  berührenden  schrägen  Gesichts- 
spalte würde  danach  die  morphologische  Bedeutung  der  NichtVereinigung 
zwischen  innerem  und  äußerem  Nasenfortsatz  einerseits  und  dem  Ober- 
kieferfortsatz andererseits  zukommen.  Das  äußere  Nasenloch  ist  ge- 
schlossen, weil  der  äußere  Nasenfortsatz  in  diesem  Falle  nach  innen  von 
der  Spalte  liegt  und  sich  mit  dem  inneren  Nasenfortsatz  vereinigt  hat 
(BiONDi)  (Fig.  105,  3  u.  107).  Bleibt  auch  diese  letztere  Vereinigung 
aus,  so  resultiert  die  erste  Form  der  in  die  Nase  perforierenden 
schrägen  Gesichtsspalte  (s.  Fig.  107). 


Fig.  106.  Fig.  107. 


Fig.  106.  Schema  der  Entwicklung  des  Gesichts  nach  der  Auffassung  von 
KÖLLIKER  (nach  TßENDELENBTJRG).  a a  NasBuöffnung,  ee  Augenspalte,  xbhx  oberer 
ßand  der  Mundöffnung,  xbce  Oberkieferfortsatz,  face  rechter  äußerer  Stirnfortsatz, 
fabbag  innerer  Stirnfortsatz.  Die  schräge  Gesichtsspalte  (Typus  1)  entsteht  beim 
Offenbleiben  von  bace. 

Fig.  107.  Schema  der  Entwicklung  des  Gesichts  (nach  Teendelenbueg).  Beim 
Offenbleiben  von  b  c  de  entsteht  der  Typus  II  der  schrägen  Gesichtsspalte,  bleibt 
außerdem  noch  bca  offen,  der  Typus  I.  xhcdc  Oberkieferfortsatz,  facde  rechter 
äußerer  Stirnfortsatz, /a6  Ja innerer  Stirn fortsatz.  Die  übrigen  Bezeichnungen  wie 
in  Fig.  106. 

Der  im  anatomischen  Teil  erwähnte  und  abgebildete  Fall  einer 
intrauterin  geheilten  schrägen  Gesichtsspalte  mit  Fehlen  der  betreffen- 
den Nasenhälfte  erklärt  sich  durch  die  Annahme  einer  Verkümmerung 
größerer  Abschnitte  der  die  Spalte  begrenzenden  Gesichtsfortsätze, 
namentlich  des  äußeren  Nasenfortsatzes.  Er  bietet  zugleich  ein  Bei- 
spiel dafür,  wie  weitgehend  auf  schweren  Entwicklungsstörungen  be- 
ruhende Defekte  durch  Verschmelzung  der  erhaltenen  Teile  gedeckt 
werden  können,  wie  vollkommen  die  intrauterine  Vernarbung  sein  kann 
(s.  Fig.  95). 

Die  quere  Waugens palte. 

Unterbleibt  die  Verschmelzung  des  Ober-  und  Unterkieferfort- 
satzes zur  Bildung  der  Wange,  oder  erfolgt  sie  nicht  in  genügender 
Ausdehnung,  so  resultiert  ein  Zustand,  der  dem  frühembryonalen 
Klaffen  der  weit  bis  gegen  die  Ohranlage  reichenden  Mundöffnung 
mehr  weniger  entspricht  und  die  quere  Wangenspalte  in  ihren  ver- 
schiedenen Stadien  darstellt. 

Da  Ober-  und  Unterkieferfortsatz  dem  ersten  Kiemenbogen  an- 
gehören, der  in  seinem  hinteren  ungeteilten  Abschnitt  zur  Bildung 
der  Ohrmuschel  wesentlich  beiträgt,  so  erklären  sich  leicht  die  häufig 
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mit  der  queren  Wangenspalte  verbundenen  Mißbildungen  des  äußeren 
Ohres  aus  Störungen  in  der  Entwicklung  auch  dieses  Abschnittes 
des  ersten  Kiemenbogens.  Ebenso  wenig  kann  es  wunder  nehmen, 
daß  Aurikularanhänge,  die  nach  neueren  Forschungen  die  gleiche 
Genese  haben,  wie  die  Ohrmuschel  und  die  als  pathologische  Produkte 
des  Kiemenbogens  aufzufassen  sind,  bei  der  queren  Gesichtsspalte 
fast  regelmäßig  beobachtet  werden. 

Literatur. 

Albveclit,  lieber  die  morphologische  Bedeutung  der  Kiefer-,  Lippen-  und  Gesichtsspalten. 

Arch.  f.  Hin.  Chir.,  Bd.  XXXI. 
Siondi,  Lippenspalte  und  deren  Komplikationen.    Virchows  Arch..  Bd.  CXI. 
His,  Anatomie  menschlicher  Embryonen.    Leipzig  1880. 
ILöIliher,  Th.,  Weber  das  Os  intermaxillare  des  Menschen.    Halle  1882. 
Krindvat,  Arhinencephalie  als  typische  Mißhildimg.     Graz  1882. 

Pohltnann,   Mißhilduneen ,  im  besonderen   Gesichtsmißbildungen  im  historischen  und 
embryologischen  Bilde.    Deutsche  Monatsschr.  f.  Zaimheilk.,  29.  Jahrg.,  Febr.  1911. 
Retziws,  C,  Biologische  Untersuchungen.  N.  F.,  Bd.  XI,  1904. 

Schmidt,  M.  B.,  lieber  seltene  Spaltbildungen  im  Bereich  des  mittleren  Stirnfortsatzes. 

Virchows  Arch.,  Bd.  CLXII. 
Schorr,  lieber  Wolfsrachen  vom  Standpunkte    der  Embryologie  und  path.  Anatomie. 

Virchows  Arch.,  Bd.  CHIC. 
Wölfer,  Zur  Kasuistik  der  medianen  Gesichtsspalte.    Arch.  f.  klin.  Chir.,  Bd.  XL. 

Und  viele  Literaturangaben  der  vorhergehenden  Abschnitte. 

Kausale  Genese  der  primären  Gesichtsspalten. 

Da  die  primären  Gesichtsspalten  in  formaler  Beziehung  aufzu- 
fassen sind  als  Hemmungsbildungen  entstanden  durch  Störungen  in 
der  Entwicklung  bzw.  Vereinigung  der  das  Gesicht  bildenden  embryo- 
nalen Fortsätze,  so  läßt  sich  von  vornherein  annehmen,  daß  auch  die 
kausale  Genese  mancherlei  Uebereinstimmung  bieten  wird.  Es  er- 
scheint daher  zweckmäßig,  die  verschiedenen  Anschauungen  über  die 
Entstehung  der  primären  Gesichtsspalten  im  Zusammenhang  zu  be- 
handeln, um  unnötige  Wiederholungen  zu  vermeiden. 

Als  Einteilung  legen  wir  die  in  der  Mißbildungslehre  allgemein 
übliche  in  äußere,  d.  h.  während  der  intrauterinen  Entwicklung 
einwirkende  und  innere  d.  h.  schon  im  Keim  enthaltene  Mißbildungs- 
ursachen zugrunde. 

Aeußere  Ursachen. 

Unter  den  äußeren  Ursachen,  die  für  die  Entstehung  der  Ge- 
sichtsspalten verantwortlich  gemacht  werden,  sind  vor  allem  mecha- 
nische Einwirkungen  zu  nennen.  Sie  können  exogener  Natur 
sein ;  d.  h.  in  Anomalien  der  den  Embryo  umgebenden  Medien  beruhen 
oder  endogen  d.  h.  im  wachsenden  Foetus  selbst  bedingt  sein. 

Exogene  Ursachen  — Anomalien  der  Eihäute,  insonderheit 
des  Amnion  —  haben  von  alters  her  in  der  Genese  der  Gesichts- 
spalten eine  bedeutende  Rolle  gespielt.  Die  Frage  nach  deram- 
niogenen  Natur  der  Gesichtsspalten  soll  uns  daher  zunächst 
beschäftigen.  Ehe  wir  dieser  Frage  im  einzelnen  nachgehen,  empfiehlt 
es  sich  vielleicht  ganz  allgemein  zu  erwägen,  ob  im  physiologischen 
Entwicklungsgang  bis  zur  teratogenetischen  Terminationsperiode  der 
Gesichtsspalten  Momente  gegeben  sind,  die  eine  schädigende  Ein- 
wirkung des  Amnion  auf  die  Gesichtsregion  zu  begünstigen  vermögen. 

Van  Beneden  hat  nachgewiesen,  daß  bei  Säugetieren  (Kaninchen), 
im  Bereich  der  vorderen  Kopffalte,  das  Amnion  durch  Eindringen  des 
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Mesoderms  aus  dem  zunächst  nur  aus  Epiblast  und  Hypoblast  be- 
stehenden Proamnion  entsteht  und  zwar  zu  einer  Zeit,  in  der  auch 
die  Spalten  und  Grübchen  im  Bereich  des  Kopfes  auftreten.  Er 
nimmt  an,  daß  bei  der  gleichzeitig  erfolgenden  Streckung  des  Embryo, 
der  sich  aus  der  Kopfscheide  in  die  Schwanzscheide  zurückzieht, 
Falten  des  sich  im  enganliegenden  Proamnion  entwickelnden  Meso- 
derms in  die  Spalten  hineingeraten,  anwachsen  und  die  Ursache  für 
persistierende  Spaltbildungen  abgeben  können.  Nach  dieser  An- 
schauung, der  sich  auch  andere  Autoren  angeschlossen  haben,  würde 
sich  also  aus  den  physiologischen  Veränderungen  der  Eihäute  ein  be- 
günstigendes Moment  für  die  Entstehung  der  uns  beschäftigenden 
Bildungshemmungeu  des  Gesichts  durch  amniotische  Verwachsungen 
herleiten  lassen.  Auch  Marchand  glaubt,  daß  gerade  der  Kopfteil 
des  Embryo  die  günstigste  Gelegenheit  bietet  für  die  Entstehung  um- 
fangreicher amniotischer  Verwachsungen  infolge  der  starken  Krüm- 
mung des  Kopfendes  und  der  Bildung  zahlreicher  Vertiefungen  und 
Vorsprünge  durch  die  Kiemenbögen,  die  Mundspalte  und  die  sie  be- 
grenzenden Fortsätze. 

Zu  einer  gerade  entgegengesetzten  Ansicht  kommt  Haymann 
dessen  Ausführungen  ich  im  Auszug  wiedergebe:  Am  Beginn  der  4. 
Schwangerschaftswoche  tritt  stets  eine  starke  ventrale  Beugung  des 
Kopfes,  die  Nackenbeuge,  ein.  Dadurch  wird  die  Bildungsstelle  des 
Gesichts  der  vorderen  Brustwand  dicht  angedrückt.  In  dieser  Haltung 
wird  der  entscheidende  Teil  der  Gesichtsentwicklung  vollendet.  Er- 
hebt sich  in  der  6.  Woche  allmählich  der  Kopf  aus  dieser  Stellung, 
dann  sind  die  Stirnfortsätze  bereits  allenthalben  mit  den  Oberkiefer- 
fortsätzen zum  primitiven  Gaumen  vereinigt.  Es  ist  bemerkenswert, 
daß  während  der  Nackenbeugezeit  der  tief  auf  die  Brust  gebeugte 
mediane  Teil  der  Gesichtsfläche,  also  auch  die  Stelle  der  Lippenbildung 
nicht  vom  Amnion  berührt  wird.  Diese  Erwägungen  führen  zu  dem 
zweifellos  berechtigten  Schlüsse,  daß  die  normale  Haltung  des  Embryo 
eine  amniogene  Entstehung  der  Gesichtsspalten  nicht  begünstigt. 

Demgegenüber  hat  Draudt  hervorgehoben,  daß  ein  zu  enges 
Amnion  die  Nackenbeuge  des  Embryo  überhaupt  verhindernkönne  und 
dann  durch  direkte  Amniondruckwirkung  ausgedehnte  Spalten  im  Be- 
reich der  verschiedenen  Gesichtsfortsätze  bestehen  bleiben  könnten.  Für 
diese  Anschauung  spräche,  daß  eine  ganze  Reihe  schwerer,  zweifellos 
amniogener  Gesichtsmißbildungen  ganz  den  Eindruck  mache,  als  hätte 
der  Kopf  nie  auf  der  Brust  gelegen,  sondern  wäre  in  reklinierter 
Stellung  festgehalten  worden.  Das  Gesicht  liegt  manchmal  da,  wo 
normalerweise  der  Scheitel  sein  sollte.  Wenngleich  die  Möglichkeit 
einer  derartigen  Verhinderung  der  Nackenbeuge  nicht  von  der  Hand 
zu  weisen  ist,  so  ist  es  doch  unzulässig  aus  der  Kopfhaltung  von  Miß- 
geburten später  Entwicklungsstadien  —  und  um  solche  handelt  es  sich 
doch  wohl  ausnahmslos  —  auf  den  abnormen  Verlauf  eines  in  die 
früheste  Zeit  des  embryonalen  Lebens  fallenden  Vorganges  zu  schließen. 

Ein  zweiter  Weg  der  Erklärung  wäre  nach  Draudts  Ansicht 
der,  daß  durch  ein  zu  enges  Amnion  eine  zu  starke  Nackenbeuge 
bewirkt,  die  Druckwirkung  indirekt  durch  die  eng  und  fest  anliegende 
vordere  Brustwand  auf  das  Gesicht  übertragen  und  auf  diese  Weise 
die  Vereinigung  der  Gesichtsfortsätze  verhindert  werden  könnte. 
Hiernach  würde  also  wiederum  ein  physiologischer  Vorgang  —  die 
Nackenbeuge  —  geeignet  erscheinen,  die  amniogene  Entstehung  von 
Gesichtsspalten,  allerdings  auf  indirektem  Wege,  zu  begünstigen. 


168 


Kapitel  IV. 


Wie  wir  sehen,  stehen  sich  die  Ansichten  der  Autoren  darüber,  ob 
die  fötale  Gesichtsgegend  einer  schädigenden  Einwirkung  des  Amnions 
in  besonderem  Maße  ausgesetzt  sei  oder  nicht,  diametral  gegenüber. 

Es  liegt  nun  auf  der  Hand,  daß  derartige  an  und  für  sich  be- 
rechtigte und  interessante  Erwägungen  die  Frage  nach  dem  Vorkommen 
amniogener  Gesichtsspalten  nicht  zu  entscheiden  vermögen,  weil  sie 
rein  theoretischer  Natur  sind.  Wir  müssen  vielmehr  versuchen,  aus 
der  auf  Tatsachen  fußenden  Untersuchung  der  Mißbildung  einen  Schluß 
auf  ihre  Genese  zu  machen. 

Selbstverständlich  ist  es  ganz  unmöglich,  die  fast  jeder  kasuistischen 
Mitteilung  angeschlossene  Erörterung  der  Autoren  für  und  wider  die 
amniogene  Natur  der  Gesichtsspalten  näher  zu  kritisieren.  Ich  werde 
mich  demnach  darauf  beschränken,  an  der  Hand  einzelner  gewisser- 
maßen typischer  Fälle  die  wichtigsten  für  die  Beurteilung  dieser  Frage 
in  Betracht  kommenden  Punkte  zu  besprechen. 

Was  die  Art  der  zur  Entstehung  von  Mißbildung  führenden 
Amnionanomalien  anbetrifft,  so  kommen  im  wesentlichen  die  patho- 
logische Enge  des  Amnions  und  Verwachsungen  des- 
selben mit  der  Körperoberfläche  des  Foetus  in  Betracht. 

lieber  die  frühembryonale  Kappen-  und  Flächen- 
druckwirkung des  Amnions  sind  wir  zu  wenig  unterrichtet, 
um  darauf  sichere  Schlüsse  aufzubauen.  Das  Zustandekommen  von 
Spaltbildungen  durch  flächenhaft  wirkenden  Druck  ist  mechanisch 
schwer  verständlich.  Man  sollte  dabei  eher  einen  abnorm  weit- 
gehenden Schluß  der  embryonalen  Spalten,  also  Atresien,  erwarten. 
Dagegen  kann  man  einen  Druck  der  zu  engen  Kopfkappe  des 
Amnions  für  die  nicht  als  Spalt-,  sondern  als  Defektbildung  auf- 
zufassende Arhinencephalie  mit  medianer  Oberlippenspalte  ver- 
antwortlich machen,  um  so  mehr,  als  die  diese  Mißbildung  be- 
gleitenden Gehirnanomalien  teils  zwar  ebenfalls  auf  dem  Fehlen 
gewisser  Gehirnabschuitte,  teils  aber  auf  einer  pathologischen  Fusion 
anderer  zurückzuführen  sind,  und  wir  bei  der  zur  gleichen  Gruppe 
der  Arhinencephalie  gehörigen  Cebocephalie  auch  am  Gesichtsschädel 
Verwachsungen  der  zur  Ausbildung  gelangenden  Teile  beobachten 
können.  Nach  der  Ansicht  von  Kundrat  dürften  der  verschiedene  Grad 
und  die  verschiedene  Dauer  der  Druckwirkung  die  verschieden  große 
Ausdehnung  der  Verschmelzung  zu  erklären  imstande  sein,  derart, 
daß  bei  der  mit  medianer  Oberlippenspalte  einhergehenden  Form 
vielleicht  die  Dauer  des  Druckes  nicht  so  lange  währte,  bis  auch  die 
Oberkieferanlagen  zur  Verschmelzung  kamen,  wie  dies  bei  der  Cebo- 
cephalie unter  anhaltenderem  und  länger  wirkendem  Druck  erfolgt 
sein  mag.  Eine  Bestätigung  findet  diese  Ansicht  durch  die  Experi- 
mente von  Dareste,  der  eine  der  Arhinencephalie  verwandte  Miß- 
bildung, die  Cyclopie,  durch  flächenhaften  Druck  auf  die  Embryonal- 
anlage zu  erzeugen  vermochte. 

Eine  weitaus  wichtigere  Rolle  als  die  Amnionenge  spielt  in  der 
kausalen  Genese  der  Gesichtsspalten  zweifellos  die  Einwirkung 
amniotischer  Verwachsungen^). 

Die  verschiedene  Art  und  Weise,  in  der  Gesichtsspalten  durch 


1)  Auch  in  einem  von  Schwalbe  beschriebenen  seltenen  Fall  von  Amnionenge, 
der  unter  zahllosen  anderen  Mißbildungen  auch  eine  Gesichtsspalte  aufwies,  sind  die 
meisten  der  gefundenen  Mißbildungen  wohl  in  erster  Linie  den  gleichzeitig  bestehenden 
ausgedehnten  Amnionverwachsungen  zur  Last  zu  legen.  (Schwalbe,  Allgemeine 
Mißbüdungslehre,  S.  188.) 
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amniotische  Verwachsungen  entstehen  können,  hat  König  für  die 
Hasenscharten,  wie  folgt,  formuliert.  Mutatis  mutandis  lassen  sich 
diese  Erwägungen  auch  für  die  anderen  Gesichtsspalten  heranziehen. 

„1)  Zwischen  Embryo  und  Eihaut  besteht  eine  abnorme  Ver- 
bindung direkt  an  der  Stelle,  wo  die  Spalte  entsteht,  oder  besser: 
geblieben  ist. 

2)  Die  Verwachsung  sitzt  von  der  Spalte  selbst  entfernt,  auf  der 
Wange,  mehr  dem  Ohr  genähert.  Sie  wirkt  durch  Zug  dem  Vorrücken 
des  Oberkieferfortsatzes  nach  der  Mittellinie  entgegen,  so  daß  derselbe 
nicht  weit  genug  vordringt,  um  sich  mit  dem  Zwischenkiefer  zu  ver- 
einigen.   So  bleibt  die  Spalte  offen,  es  resultiert  die  Hasenscharte. 

3)  Die  Verwachsung  zwischen  Amnion  und  Embryo  sitzt  dem 
Embryo  an  einer  entlegenen  Stelle,  etwa  den  Extremitäten,  an.  Der 
zwischen  beiden  Insertionspunkten  gespannte  Verwachsungsstrang 
legt  sich  komprimierend  über  eine  Gesichtshälfte  herüber;  dasselbe 
kann  eine  Verwachsung  zwischen  zwei  entfernten  Stellen  der  Eihaut 
selbst  erzeugen.  In  beiden  Fällen  hält  der  drückende  Strang  die 
Fortentwicklung  der  einen  Gesichtshälfte  zurück.  Es  kommt  wieder 
nicht  zur  Vereinigung  zwischen  Oberkieferfortsatz  und  Zwischenkiefer, 
und  die  Hasenscharte  ist  fertig." 

Welche  Kriterien  bieten  sich  uns  nun  bei  der  Untersuchung  der 
einzelnen  Fälle  von  Gesichtsspalten,  um  festzustellen,  ob  eine  Ein- 
wirkung amniotischer  Stränge  in  der  oben  geschilderten  Art  tatsäch- 
lich stattgefunden  hat? 

„Als  sicher  amniogen  kann  eine  Mißbildung  nur  dann  bezeichnet 
werden,  wenn  die  Amnionfäden  oder  Adhäsionen  unmittelbar  am  Orte 
der  Verletzung  sich  nachweisen  lassen"  und  als  zweite  Voraussetzung 
zutrifft,  „daß  die  gefundene  Mißbildung  aus  den  Strängen  oder  Ver- 
klebungen des  Amnions  mechanisch  verständlich  wird."  Diese  von 
Schwalbe  aufgestellte  allgemeine  Forderung  ist  ganz  ähnlich  von 
Haymann  für  die  Gesichtsspalten  (Hasenscharten)  dahin  präzisiert: 
„die  amniogene  Natur  einer  Hasenscharte  läßt  sich  nachträglich  fest- 
stellen oder  wahrscheinlich  machen 

1)  dadurch,  daß  Eihautreste  in  der  Spalte  selbst  oder  in  ihrer 
Umgebung  nachgewiesen  werden,  und 

2)  dadurch,  daß  aus  Form  und  Lage  der  Spalte  ein  ursächlicher 
Zusammenhang  dieser  Eihautreste  mit  der  Spaltbildung  wahr- 
scheinlich wird". 

Von  diesen  zweifellos  richtigen  Gesichtspunkten  aus  fallen  für 
die  Beurteilung  zunächst  alle  diejenigen  an  Zahl  überwiegenden  Fälle 
von  Gesichtsspalten  fort,  bei  denen  nicht  die  leiseste  Spur  von  Ei- 
hautresten  am  Körper  wahrgenommen  werden  kann  und  auch  keinerlei 
sonstige  auf  Einwirkung  von  Amnionanomalien  hindeutende  Ver- 
änderungen bestehen.  Hier  fehlen  eben  alle  sicheren  Beweismittel 
für  die  amniogene  Natur,  und  wir  begeben  uns  in  das  Gebiet  ufer- 
loser Hypothese,  wenn  wir  annehmen  wollen,  daß  in  diesen  Fällen 
die  verursachenden  Amnionreste  oder  Verwachsungen  sich  vollständig 
gelöst  und  zurückgebildet  haben  (Theodorow),  oder  daß  Amnion- 
falten,  nachdem  sie  lange  Zeit  an  demselben  Orte  ihre  Kraftentfaltung 
ausgeübt,  schließlich  abgehoben  sind,  ohne  eine  Verwachsung  einzu- 
gehen und  somit  ohne  eine  sichere  Spur  von  ihrer  verhängnisvollen 
Wirkung  zurückgelassen  zu  haben  (M.  Kaplansky). 

Aber  auch  diejenigen  Fälle,  welche  Rieben  der  Gesiclitsspalte 
schädigende  Einwirkungen  des  Amnions  am  Kopf,  Rumpf  oder  den 
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Fig.  109. 


Extremitäten  erkennen  lassen,  dürfen  nicht  ohne  weiteres  als  Beweis 
für  die  amniogene  Natur  auch  der  gleichzeitigen  Gesichtsspalte  an- 
geführt werden.  Dafür  einige  Beispiele:  v.  Winckel  bildet  einen 
Fall  von  typischer  doppelseitiger  Cheilognathopalatoschisis  ab ,  bei 
dem  sich  außerdem  Defekte  an  der  Schädelschwarte  in  der  Gegend 

der  kleinen  Fontanelle 
Fig-  108.        -  fanden,     die  durch 

Abreißen  hier  in- 
serierender amnioti- 
scher Fäden  während 
oder  kurz  vor  der  Ge- 
burt entstanden  waren. 
V.  Winckel  nimmt  als 
bewiesen  an,  daß  in 
diesem  Falle  durch 
den  an  der  Schädel- 
oberlläche  von  den 
Amnionsträngen  aus- 
geübten Zug  die  Ver- 
einigung des  Ober- 
kiefer- mit  dem  Zwi- 
schenkieferstück ver- 
hindert worden  sei 
(s.  Fig.  108  und  109). 
Es  ist  mechanisch 
nicht  recht  verständ- 
lich, wie  ein  solcher 
Zug  indirekte  Wir- 
kungen der  beschrie- 
benen Art  an  einer 
doch  immerhin  ent- 
fernten Stelle  hervor- 
gebracht haben  soll, 
ohne  am  Ort  der 
direkten  Einwirkung 
eine  schwere  Schädi- 
gung der  weichen  em- 
bryonalen Kopfanlage 
zu  erzeugen. 

In  einem  zweiten 
charakteristischen  Fall 
desselben  Autors  (s. 
Fig.  110)  finden  sich 
neben  einer  typischen 
doppelseitigen  Lippen- 

kiefergaumen  spalte 
„so  viele  feine  am- 
niotische Fäden  an  den  Fingern  und  Zehen,  daß  man  sie  geradezu 
mit  Absicht  übersehen  müßte,  wollte  man  die  Erklärung  der  vor- 
handenen Lippengaumenspalte  auf  anderem  Wege  versuchen,  weil 
jene  doch  keine  Beweise  für  diese  zu  sein  brauchen". 

Gerade  in  einem  solchen  Falle  sollte  man  doch  erwarten,  daß 
sich  auch  an  der  Gesichtsspalte  wie  an  den  verstümmelten  Extremi- 


Fig.  108  und  109.  Doppelseitige  Hasenscharte  und 
Wolfsrachen  mit  amniotischen  Bänderwunden  am  Hinter- 
kopf (nach  v.  Winckel). 
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täten  Reste  der  supponierten  Amnionverwachsungen  erhalten  haben 
würden.  Auch  sind  wir  gar  nicht  in  der  Lage,  zu  beurteilen,  ob  die 
Amnionanomalie  schon  während  der  teratogenetischen  Terminations- 
periode  der  Gesichtsspalte  vorhanden  war,  da  die  Verstümmelung 
der  Extremitäten  durch  die  Amnionstränge  doch  offenbar  erst  nach 
Abgliederung  der  einzelnen  Finger,  also  nach  der  Zeit  der  normalen 
Lippenvereinigung  eingetreten  ist. 


Fig.  109.  Doppelte  Hasenscharte  und  Wolfsrachen  mit  Verstümmelung  der 
Finger  und  Zehen  durch  noch  sichtbare  amniotische  Fäden  (nach  v.  Winckel). 

Diese  wie  manche  ähnliche  Beobachtungen  beweisen  eben  nur, 
daß  bei  der  betreifenden  Mißgeburt  Amnionstränge  bestanden  haben, 
sie  sind  aber  keineswegs  ein  sicherer  Beweis  dafür,  daß  diese  Amnion- 
stränge auch  Ursache  der  Gesichtsspalte  gewesen  sind  (Haymann). 
Die  für  die  Berechtigung  einer  solchen  Annahme  oben  geforderten 
Bedingungen  sind  nicht  vorhanden. 

Noch  weniger  zulässig  ist  es  natürlich,  aus  der  Komplikation 
mit  anderweitigen  Mißbildungen,  deren  amniogene  Natur  selbst  nicht 
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oder  doch  nicht  für  alle  Fälle  sicher  bewiesen  ist,  auf  den  amniogenen 
Ursprung  der  gleichzeitigen  Gesichtsspalte  zu  schließen. 

Zu  solchen  Mißbildungen  gehören,  um  nur  die  wichtigsten  Bei- 
spiele anzuführen :  Klumpfuß,  Klumphand,  Polydactylie  ^)  und  vor  allem 


Fig.  III.  Durch  zwei  amniotische  Bänder  a  und  b  bewirkte  Verunstaltungen 
des  Kopfes  (4  Geschwülste),  des  Gesichtes  (doppelte  Hasenscharte  und  Wolfsrachen), 
der  vorderen  Bauchwand  (angeborener  Nabelschnurbruch)  unil  der  Füße  (Klump- 
füße) (nach  V.  Winckel). 

1)  Cf.  E.  Schmidt,  Fehlerhafte  Keimanlage  als  Entstehungsursache  angeborener 
Fuß-,  Hand-  und  Schädelverbildungen.    Zeitschr.  f.  Orthopäd.  Chir.,  Bd.  XII. 
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die  verhältnismäßig  häufig  im  Verein  mit  Gesichtsspalten  zu  beobach- 
tenden Auricularanhänge. 

Namentlich  Frohnhöfer  hat  das  Vorhandensein  solcher  Auricular- 
anhänge in  mehreren  von  ihm  beobachteten  Fällen  typischer  Gesichts- 
spalten als  Beweis  für  die  amniogene  Natur  dieser  Spalten  heran- 
gezogen, indem  er  die  Auricularanhänge  für  Ueberbleibsel  amniotischer 
Adhäsionen  erklärt.  Er  hat  sogar  aus  der  größeren  oder  geringeren 
Anzahl  der  Anhänge  auf  die  größere  oder  geringere  Breite  der  ur- 


Fig.  112.  Multiple  amniogene  Mißbildungen.  (Nach  v.  Winckel.)  1)  Ein  amnio- 
tischer Faden  1.  der,  am  hnken  Mundwinkel  inserierend,  diesen  gespalten  hat,  straff 
gespannt  um  die  Mitte  des  linken  Oberarms  geht,  dessen  Weichteile  er  bis  auf  den 
Knochen  zur  Atrophie  brachte,  dann  die  Nabelschnur  umschlingend,  neben  dieser 
stark  gedreht  in  das  Amnion  fächerförmig  an  der  Fötalfläche  der  Placenta  über- 
geht. 2)  Ein  zweiter  amniotischer  Faden  II,  der  von  dem  Ende  einer  Encephalocele 
occipitalis  stark  gedreht  um  den  ersten  und  die  Nabelschnur  herum  ebenfalls  an 
dem  Amnion  der  fötalen  Placentarfläche  fächerförmig  endet. 

sprünglichen  Adhäsionen  geschlossen  und  hieraus  eine  ausführliche 
mechanische  Erklärung  von  der  Druck-  und  Zugwirkung  des  Amnions 
in  jedem  einzelnen  seiner  Fälle  abgeleitet.  Zweifellos  haben  wir  es 
aber  bei  den  Auricularanhängen  gar  nicht  mit  Ueberbleibseln  amnio- 
tischer Adhäsionen,  ja  überhaupt  nicht  mit  amniogenen  Bildungen  zu 
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tun,  sondern  sie  als  eine  heterotope  Reproduktion  derjenigen  Teile 
zu  betrachten,  aus  denen  sich  die  Ohrmuschel  entwickelt  (vgl.  Marx, 
dieses  Werk,  Teil  III,  Abt.  2,  Kapitel  6). 

Das  verhältnismäßig  häufige  Zusammentreffen  von  Auricular- 
anhängen  mit  Gesichtsspalten,  wozu  sich,  wie  auch  in  den  Beobach- 
tungen von  Frohnhöfer,  noch  häufig  Mißbildungen  des  äußeren 
Ohres  gesellen,  erklärt  sich  sehr  wohl  aus  den  nahen  Beziehungen 
aller  dieser  Teile  zum  embryonalen  1.  Kiemenbogen  (Virchow);  für 
den  amniogenen  Ursprung  der  Spalten  läßt  sich  diese  Koincidenz 
jedoch  nicht  ins  Feld  führen. 

Mit  größerer  Berechtigung  kann  man  in  der  Koincidenz  von 
Gesichtsspalten  und  anderweitigen  Mißbildungen,  die  ihrerseits  nach 
unseren  heutigen  Kenntnissen  durch  Einwirkung  von  Amnionanomalien 


Fig.  113.  Mehrfache  amniogene  Spaltbildung  des  Gesichts  (nach  Mokian). 
aa  Amniotische  Membran,  e  Encephalocele,  s  schräge  Gesichtsspalte  links,  h  Hasen- 
scharte rechts,  m  Medianspalte  der  Unterlippe. 

nicht  zu  erklären  sind,  einen  Beweis  gegen  die  amniogene  Natur  auch 
der  gleichzeitigen  Spaltbildung  sehen.  Ich  verweise  hier  nur  auf  das 
auffallend  häufige  Vorhandensein  von  Strahldefekten  der  Extremitäten 
—  Spalthand,  Spaltfuß,  Radiusmangel  —  neben  typischen  Hasen- 
scharten, für  das  auch  der  von  mir  oben  geschilderte  Fall  ein  brauch- 
bares Beispiel  liefert  i). 

Wenn  somit  nach  den  bisherigen  Ausführungen  die  Behauptung 
wohl  berechtigt  erscheint,  daß  für  einen  großen  Teil  aller  Fälle  von 
primären  Gesichtsspalten  ein  Beweis  ihres  amniogenen  Ursprungs 
nicht  mit  Sicherheit  zu  erbringen  ist,  so  bleiben  doch  eine  ganze 
Anzahl  von  Fällen  übrig,  die  auf  Grund  der  eingangs  gestellten 

1)  Ausführliche  Literaturangaben  über  die  Koincidenz  nicht  amniogener  Miß- 
bildungen mit  Hasenscharten  finden  sich  bei  Haymann. 
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Forderungen  als  zweifellos  amniogen  betrachtet  werden 
müssen.  Statt  jeder  weiteren  Erörterung  verweise  ich  auf  die  vor- 
stehenden Abbildungen  (Fig.  III,  112,  113),  welche  die  amniotischen 
Stränge  an  den  Spalträndern  oder  in  ihrer  unmittelbaren  Nähe  er- 
kennen und  einen  Zweifel  an  der  durch  sie  ausgeübten  Zug-  bzw. 
Druckwirkung  kaum  aufkommen  lassen.  Von  besonderem  Interesse 
ist  in  dieser  Beziehung  auch  eine  Beobachtung  von  Dursy,  der  bei 
einem  1  Zoll  8  Linien  langen  Foetus  mit  Kiefergaumeuspalte,  die  links 
auch  die  Oberlippe  trennte,  eine  die  vordere  Hälfte  des  gespaltenen 
Gaumens  deckende  Membran  fand,  die  mit  der  linken  Oberlippe  in 
kontinuierlicher  Verbindung  stand  und  mit  einer  medialen  Wucherung 
in  die  Gaumenspalte  sich  einkeilte.  Offenbar  handelte  es  sich  bei 
dieser  Membran  um  eine  amniotische  Adhäsion  (s.  Fig.  114). 

Es  hieße  entschieden  zu  weit  gehen,  wollte  man  etwa  im  Hinblick 
auf  das  typische  Verhalten,  das  die  primären  Gesichtsspalten  auch 
in  solchen  und  ähnlichen  Fällen  häufig  zeigen,  ihre  amniogene  Natur 
bestreiten.  Freilich  pflegen  amnio- 
gene Mißbildungen  im  gewissen 
Sinne  atypisch  zu  sein  (Schwalbe) 
und  die  Zugwirkung  von  amnio-  / 
tischen  Verwachsungen,  die  Druck- 
wirkung ausgespannter  Amnion- 
stränge  tragen  sicherlich  häufig  das 
Element  des  Zufalls  in  sich.  Wo 
solche    Amnionanomalien  durch 
Hemmung   der  Entwicklung  die 
Persistenz  embryonaler  Zustände 
bedingen,  wie  dies  bei  den  pri- 
mären  Gesichtsspalten  der  Fall 
sein  kann,  da  können  aber  zweifei-         Fig.  114.  Amniogene  Gaumenspalte 
los   auch  typische   Mißbildungen    (nach  Dursy). 
resultieren. 

Ziehen  wir  nun  das  Fazit  aus  dem  bisher  Gesagten, 
so  kann  es  wohl  keinem  Zweifel  unterliegen,  daß 
primäre  Gesichtsspalten  amniogene n  Ursprungs  sein 
können,  in  einer  großen,  ja  wohl  in  der  größten  Anzahl 
der  Fälle  läßt  sich  jedoch  ein  stichhaltiger  Beweis  für 
die  amniogene  Natur  der  Spaltbildung  nicht  erbringen. 

Wir  kommen  nunmehr  zur  Besprechung  derjenigen  für  die  Genese 
der  Gesichtsspalten  verantwortlich  gemachten  mechanischen  Ursachen, 
die  endogen,  d.  h.  im  wachsenden  Foetus  selbst  begründet 
sind. 

Daß  bei  einer  ganzen  Anzahl  gerade  der  schwersten  Spalt- 
bildungen des  Gesichts,  namentlich  bei  den  schrägen  Gesichtsspalten 
gleichzeitig  schwere  Mißbildungen  des  Hirnschädels 
und  des  Gehirns  —  Hydrocephalus  und  Encephalocele  —  gefunden 
werden ,  ist  gelegentlich  der  anatomischen  Beschreibung  der  ver- 
schiedenen Spalten  mehrfach  hervorgehoben.  Haymann  hat  wohl  mit 
Recht  betont,  daß  dieser  Mißbildung  der  Hirnanlage  eine  ursächliche 
Bedeutung  für  die  Entstehung  der  Spaltbildungen  zugeschrieben  werden 
dürfe,  da  es  mindestens  sehr  naheliegend  sei,  daß  die  Vereinigung 
all  der  Gesichtsfalten  auf  dem  veränderten  Untergrund  eines  durch 
Hydrocephalus  oder  Encephalocele  verzerrten  Hirnschädels  unmöglich 
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so  exakt  geschehen  könne,  wie  auf  dem  sicheren  Fundament  der  nor- 
malen Hirn-  und  Schädelsbasis. 

Wenngleich  wir  über  die  Art  der  Beziehungen  zwischen  den  in 
Rede  stehenden  Hirnmißbildungen  und  den  Gesichtsspalten  nicht 
immer  Sicheres  anzugeben  vermögen,  so  kann  doch  wohl  in  vielen 
Fällen  das  mechanische  Moment  der  Drucksteigerung  in 
den  embryonalen  Hirnblasen  als  ausreichende  Erklärung  für 
das  Zustandekommen  der  gleichzeitigen  Gesichtsspalten  herangezogen 
werden. 

Schon  OsiANDER  (Handbuch  der  Entbindungskunst,  Tübingen, 
Bd.  I,  1829)  hat  die  Ansicht  ausgesprochen,  daß  die  Spaltungen  der 
Gaumenbeine  und  der  oberen  Kinnlade  dadurch  entständen,  daß  sich 
das  im  Gehirn  angesammelte  Wasser  sehr  oft  einen  Ausweg  entweder 
mitten  durch  die  Sella  turcica  oder  durch  das  erweiterte  Stirnloch  oder 
häufiger  durch  das  Os  cribrosum  bahne  und  dadurch  auch  die  Gaumen- 
beine auseinandertreibe  und  die  obere  Kinnlade  spalte.  Freilich  ist 
diese  Anschauung,  der  falsche  entwicklungsgeschichtliche  Vorstellungen 
zugrunde  liegen,  in  der  vorgebrachten  Form  nicht  richtig,  wir  müssen 
vielmehr  wohl  mit  Ahlfeld  u.  a.  annehmen,  daß  infolge  einer 
durch  den  fötalen  Hydrocephalus  bedingten  Verbreite- 
rung der  Schädelbasis  die  Vereinigung  der  embryonalen 
Stirn-  und  Oberkieferfortsätze  verhindert  wird  und  so 
eine  Lippenkiefergaumenspalte  oder  auch  eine  schräge  Gesichtsspalte 
resultiert.  Eine  solche  Verbreiterung  der  Schädelbasis  ist  ja  in  der  Tat 
bei  gleichzeitig  bestehenden  Kiefer-  und  Gaumenspalten  schon  von 
Engel  anatomisch  nachgewiesen  und  von  ihm,  wie  auch  z.  B.  von 
WiTZEL  in  ursächlichen  Zusammenhang  mit  der  betreifenden  Spalt- 
bildung gebracht  worden. 

Mit  mehr  weniger  Berechtigung  sind  in  anderen  Fällen  durch 
intracranielle  Drucksteigerung  in  frühembryonaler  Zeit  gebildete 
Meningocelen  bzw.  Encephalocelen  als  direktes  Hinder- 
nis für  den  Schluß  embryonaler  Spalten  angeführt 
worden.  Witzel  hat  eine  solche  Erklärung  für  die  Medianspalten 
versucht;  in  ähnlicher  Weise  lassen  sich  vielleicht  die  Gaumenspalten 
bei  den  seltenen  Encephalocelen  der  Hirnbasis  erklären  (Exner). 

Ob  man  auch  für  die  bei  Hemicephalie,  Anencephalie,  Mikro- 
cephalie  beobachteten  Spaltbildungen  des  Gesichts  eine  intracranielle 
Drucksteigerung  genetisch  in  Betracht  ziehen  will,  hängt  davon  ab, 
wie  man  sich  zur  Frage  der  kausalen  Genese  dieser  Hirnmißbildungen 
selbst  stellt.  Beispielsweise  beschreibt  Günther  einen  Fall  von  Cheilo- 
gnathopalatoschisis ,  Mikrocephalie ,  partieller  Rachischisis ,  Klump- 
hand und  Klumpfuß,  Fehlen  der  linken  Lunge,  beider  Nieren,  des 
Uterus,  der  Tuben  und  Atresie  der  Urethra,  bei  dem  er  die  Mikro- 
cephalie, wie  die  Gesichtsspalte  durch  frühzeitigen  fötalen  Hydrocephalus 
erklärt.  Näher  kann  auf  diese  die  Genese  der  Hirnmißbildungen  eng 
berührende  Frage  an  dieser  Stelle  nicht  eingegangen  werden.  Nur 
darauf  mag  noch  hingewiesen  werden,  daß  auch  für  solche  mit  Hirn- 
mißbildungen verbundene  Gesichtsspalten  indirekt  in  vielen  Fällen 
Anomalien  des  Amnion  insofern  verantwortlich  gemacht  werden  können, 
als  diese  die  Mißbildungen  der  Hirnanlage  bewirkten. 

Der  Vollständigkeit  halber  mag  hier  noch  die  Theorie  von  Hentze 
erwähnt  werden,  der  den  Hydrocephalus  und  die  dabei  häufig  vor- 
handenen Oberlippen-,  Kiefer-  und  Gaumenspalten  auf  eine  über- 
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mäßige  Flüssigkeitsansammlung  im  Körper  des  Embryo  zurückführt, 
die  ihrerseits  wieder  hauptsächlich  durch  Störung  der  Nierenfunktion 
—  es  findet  sich  oft  gleichzeitig  eine  Cystenniere  — •  bedingt  wäre. 
„Der  hohe  Druck,  unter  dem  der  Kopf  des  Embryo  infolge  der 
Flüssigkeitsstauung  steht,  kann  ein  Verwachsen  des  Stirnfortsatzes 
mit  dem  Oberkieferfortsatz  verhindern."  Dieser  Ueberschuß  an  Flüssig- 
keit bedingt  nun  aber  auch  ein  exzessives  Wachstum,  das  zu  einer 
„Mehrbildung"  führen  und  so  eine  „Ueberzahl  von  Zähnen,  Fingern, 
Zehen,  wie  sie  häufig  bei  Hydrocephalus  und  Wolfsrachen  beobachtet 
werden,  hervorrufen  kann."  Es  würde  hier  zu  weit  führen,  diese  in 
der  vorgebrachten  Forin  jedenfalls  unhaltbare  Theorie  zu  widerlegen. 

Es  ist  entwicklungsgeschichtlich  leicht  verständlich,  daß  ein  während 
der  teratogenetischen  Terminationsperiode  sich  bildender  Epignathus 
den  Schluß  der  Gaumenfortsätze  hindern  und  zu  Wolfsrachen  Ver- 
anlassung geben  kann.    In  einem  von  Marchand  untersuchten  Fall 

Fig.  115.  Fig.  116. 


Fig.  115.    Mediane  Nasenspalte  mit  Teratombildung  (nach  Trendelenburg). 
Fig.  116.  Mediane  Unterlippen-Kiefer-Zungenspalte  verursacht  durch  ein  Teratom 
(nach  Salzer). 

bildete  der  Epignathus  eine  ungefähr  faustgroße  Masse,  welche  durch 
einen  teils  knöchernen,  teils  fibrösen  Stiel  mit  dem  Vomer  und  der 
unteren  Fläche  der  beiden  Keilbeinkörper  in  Verbindung  stand;  der 
Stiel  trat  zwischen  den  beiden  Hälften  des  durch  dieses  Hindernis 
breitgespaltenen  Gaumens  hervor. 

In  genetischer  Beziehung  nahe  verwandt  sind  hiermit  die  in  den 
früheren  Kapiteln  erwähnten  von  Blauchez,  Faucon,  Salzer,  Kredel, 
Trendelenburg  u.  a.  beschriebenen  Fälle  von  medianen  Spaltbil- 
dungen (Unterlippen-Kieferspalte,  mediane  Nasen-  und  Oberlippen- 
spalte) bedingt  durch  Einlagerung  kongenitaler  Ge- 
schwülste —  Teratome  (s.  Fig.  115  u.  116).  Auch  für  diese 
Beobachtungen  ist  jedoch  eine  andere  Erklärung  möglich,  daß  näm- 
lich Geschwulst  und  Hemmungsbildung  auf  die  gleiche,  in  amniotischen 
Störungen  bestehende  Ursache  zurückzuführen  sind.   Salzer  glaubt, 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  i.  12 
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daß  bei  der  Bildung  des  Amnion  zuweilen  das  Epiblast  allein  oder 
mit  dem  Mesoderm  in  Form  einer  Falte  in  die  sich  zu  gleicher  Zeit 
bildenden  Vertiefungen  der  Embryonaloberfläche  geraten  kann,  hier 
anklebt  und  den  Grund  für  eine  persistierende  Gesichtsspalte  abgibt. 
Andererseits  wird  die  in  einen  Spalt  des  Foetus  gelangte  Falte  vom 
übrigen  Amnion  abgeschnürt  werden  können  und  so  in  der  Tiefe  ein 
neues  Leben  als  Parasit,  als  Geschwulst  des  Foetus  beginnen. 

Jeglicher  entwicklungsgeschichtlichen  Grundlage  entbehrt  die  An- 
nahme, daß  eine  Hypertrophie  der  Rachentonsille  zur 
primären  Gaumenspalte  führen  könne,  eine  Behauptung,  die 
von  BoucHERON  aufgestellt,  später  von  Fein  energisch  vertreten  ist. 

Tandler  weist  in  einer  Polemik  gegen  Fein  mit  Recht  darauf 
hin,  daß  zwischen  der  vollendeten  Entwicklung  des  Gaumens  (Beginn 
des  3.  Monats)  und  dem  ersten  spurweisen  Auftreten  adenoider  Sub- 
stanz (nach  dem  4.  Monat)  2  Monate  embryonalen  Lebens  verstreichen, 
so  daß  zur  Zeit  der  Entwicklung  der  Pharynxtonsille  nicht  mehr  von 
einer  werdenden  Gaumenbildung,  sondern  nur  von  einem  bereits 
fertigen  Gaumendefekt  gesprochen  werden  könne  i). 

Wenn  wir  uns  erinnern,  daß  die  der  Schädelbasis  und  der  Nasen- 
scheidewand in  einem  frühen  Embryonalleben  dicht  anliegende 
Zunge  die  ursprünglich  senkrecht  absteigende  Richtung  der  Gaumen- 
platten bedingt  und  die  mediane  Vereinigung  derselben  zunächst  ver- 
hindert und  daß  die  Gaumenschließung  erst  möglich  ist,  wenn  die 
Zunge  sich  zurückgezogen  hat,  so  ist  leicht  erklärlich,  daß  Momente, 
welche  die  Zunge  längere  Zeit  am  Zurücksinken  ver- 
hindern, zu  einer  Gaumenspaltenbildung  Veranlassung 
geben  können.  Für  die  Beurteilung  dieser  Frage  sind  zwei  von 
DuRSY  und  Friedrich  an  jugendlichen  Embryonen  gemachte  Be- 
obachtungen von  Bedeutung.  Dursy  bildet  einen  3  cm  langen 
Schweinsembryo  ab  mit  schiefer  Stellung  der  Zunge ,  welche  die 
Schließung  des  Gaumens  hinderte.  Einen  ganz  ähnlichen  Befund 
bietet  der  von  His  geschilderte  Fall.  Hier  war  außerdem  der  Unter- 
kiefer schräg  gestellt  und  der  linke  Daumen  an  diesen  angepreßt. 
Friedrich  und  Eick  haben  diesen  Befund  dahin  gedeutet,  daß  durch 
einen  vom  Daumen  auf  den  Unterkiefer  ausgeübten  Druck  eine  Schräg- 
stellung der  Zunge  und  dadurch  einseitige  Wolfsrachenbildung  er- 
zeugt worden  sei.  Dagegen  erklärt  His  diesen  wie  den  von  Dursy 
erhobenen  Befund  für  eine  Uebergangsphase  im  Umlagerungsprozeß  der 
Gaumenplatten,  der  einseitig  begonnen  hat,  aber  noch  nicht  vollendet  ist. 

Zungendruck  macht  auch  Tandler  für  die  Entstehung  des 
Wolfsrachens  verantwortlich  und  führt  als  Beweis  die  Koinzidenz  von 
Mikrognathie  mit  Gaumenspalte  an.  Er  glaubt,  daß  sich  infolge  der 
Mikrognathie  die  Zunge  aus  der  oberen  Hälfte  des  früher  gemein- 
schaftlichen Nasen-Mundraumes  nicht  rechtzeitig  zurückziehen  konnte, 
sondern  dem  Septum  narium  angelagert  blieb  und  so  die  Vereini- 
gung der  beiden  Gaumenhälften  verhinderte.  Schorr  betonte  dem- 
gegenüber, daß  durch  das  zweifellose  Vorkommen  von  Mikrognathie 
ohne  Wolfsrachen  die  Ueberlegung  Tandlers  an  Bedeutung  verliere. 


1)  Die  Annahme,  daß  eine  vorzeitige  Entwicklung  des  adenoiden  Gewebes 
stattfinden  könne  (Fein),  entbehrt  jegHcher  Begründung.  In  dem  oben  von  mir 
beschriebenen  Fall  von  doppelseitiger  Cheilognathopalatoschisis  bei  einem  5-monat- 
hchen  Foetus  war  makroskopisch  nicht  die  geringste  Spur  von  adenoidem  Gewebe- 
nachzuweisen. 
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Interessant  ist  endlich  eine  Beobachtung  von  Kramer,  der  bei 
einer  Mißgeburt  mit  verstümmelten  Extremitäten  die  sonst  normal 
entwickelte  Zunge  in  fast  senkrechter  Stellung  durch  segelartig  aus- 
gespannte Verwachsungen  ihrer  Schleimhaut  an  der  Nasenscheide- 
wand fixiert  fand.  Nach  Durchschneidung  der  Verwachsungen  zeigte 
sich  eine  2V4  cm  breite  doppelseitige  Spalte  des  harten  und  weichen 
Gaumens  bei  intaktem  Alveolarfortsatz.  Die  Gaumenplatten  standen 
beiderseits  in  horizontaler  Richtung.  Kram  er  hält  es  für  zweifellos, 
daß  die  Zunge  die  Gaumenplatten  an  ihrer  Vereinigung  gehindert 
habe,  wobei  allerdings  auffallen  muß,  daß  diese  trotz  der  abnormen 
Lage  der  Zunge  aus  ihrer  ursprünglich  nach  unten  gerichteten  Lage 
in  die  horizontale  überzugehen  vermocht  haben. 

Des  weiteren  müssen  wir  uns  an  dieser  Stelle  mit  der  von  Warne- 
KROS  aufgestellten  Hypothese  befassen,  wonach  die  Oberlippen-,  Kiefer- 
und  Gaumenspalten  stets  auf  dieselbe  Ursache  zurückzuführen  sind,  und 
zwar  stets  durch  die  Anlage  eines  überzähligen  Zahnes  ent- 
stehen. Was  zunächst  den  überzähligen  Zahn  anbetrifft,  so  glaubt  Warne- 
KROS  das  ständige  Vorkommen  eines  solchen  bei  allen  Lippen-Kiefer- 
Gaumenspalten  beweisen  zu  können;  ein  Fehlen  des  überzähligen 
Zahnes  darf  nach  ihm  nicht  ohne  weiteres  als  Gegenbeweis  angeführt 
werden,  „da  er  bei  Lebenden  entfernt  und  bei  Embryonen  oder  Neu- 
geborenen mit  weit  klaffendem  Spalt  bereits  im  Uterus  oder  bei  der 
Geburt  verloren  gegangen  sein  kann".  Wie  dies  möglich  ist,  da 
doch  die  Zähne  bis  weit  über  die  Zeit  der  Geburt  hinaus  von  Schleim- 
haut bedeckt  bleiben,  ist  unersichtlich.  Aber  selbst  die  Annahme 
eines  stets  vorhandenen  überzähligen  Zahnes  als  richtig  vorausgesetzt, 
wie  soll  man  dadurch  die  Entstehung  der  in  Rede  stehenden  Spalten 
erklären  ?  Daß  die  Entwicklung  eines  überzähligen  Zahnes  nicht  den 
Schluß  der  embryonalen  Spalten  verhindern  kann  —  wie  dies  Warne- 
KROS  nach  dem  Wortlaut  seiner  ersten  Publikationen  anzunehmen 
scheint  —  liegt  auf  der  Hand,  denn  die  Zahnleiste  entwickelt  sich 
erst  zwischen  dem  30.  und  40.  Tage  nachdem  die  Gesichtsfortsätze 
sich  bereits  vollständig  vereinigt  haben,  und  die  Papillen  der  Milch- 
zähne treten  sogar  erst  in  der  10.  Woche  auf  (cf.  Röse).  Nun 
nimmt  aber  Warnekros  in  späteren  Publikationen  offenbar  gar 
keine  Verhinderung  der  Verwachsung  zwischen  den  Gesichtsfort- 
sätzen, sondern  eine  Spaltung  des  bereits  geschlossenen 
Kieferbogens  durch  den  überzähligen  Zahn  an.  Wir  würden  da- 
nach die  Lippen-Kiefer-Gaumenspalten  nicht  als  primäre,  sondern  als 
sekundäre  Spaltbildungen  aufzufassen  haben,  eine  Annahme,  die  im 
Widerspruch  steht  mit  allem,  was  wir  über  die  formale  Genese  dieser 
Mißbildungen  wissen.  Es  erscheint  zudem  ganz  unverständlich,  wie 
eine  mikroskopisch  kleine,  anfangs  doch  noch  ganz  weiche  Zahn- 
anlage imstande  sein  soll,  den  völlig  ausgebildeten  voluminösen 
Gaumen  zu  spalten.  Im  einzelnen  die  Anschauungen  Warnekros' 
zu  widerlegen,  würde  hier  zu  weit  führen.  So  viel  erscheint  jedoch 
sicher,  daß  seiner  Erklärung  von  der  Entstehung  der  Lippen-Kiefer- 
Gaumenspalten  durch  einen  überzähligen  Zahn,  die  der  Autor  „nun 
nicht  mehr  als  Hypothese,  sondern  als  Tatsache  hinstellen  zu  dürfen 
glaubt",  eine  Reihe  schwerwiegender  Gründe  widersprechen  und  daß 
sie  nicht  „den  Anspruch  erheben  darf,  eines  der  schwierigsten  wissen- 
schaftlichen Probleme  um  ein  ganz  bedeutendes  Stück  gefördert  zu 
haben"  (Apfelstaedt). 
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Schon  Panum  hat  die  Extremitäten  des  Foetus  für  die 
Entstehung  mancherFälle  vonGesichtsspaiten  verantwort- 
lich gemacht,  indem  er  meinte,  dieselben  könnten  zufällig  in  die  noch 
offenen  embryonalen  Spalten  hineinfallen  und  auf  diese  Weise  den  Schluß 
derselben  verhindern.  Genügende  Beweise  sind  bisher  für  diese  An- 
schauung nicht  erbracht;  daß  sie  wenig  Wahrscheinlichkeit  für  sich  hat, 
ergibt  sich  aus  der  Ueberlegung,  daß  zur  Zeit  der  Bildung  des  Gesichtes 
dieses  der  Brust  des  Embryo  dicht  anliegt  und  die  Extremitäten  noch 
zu  kurz  sind,  um  in  der  supponierten  Art  mechanisch  schädigend  zu 
wirken.  In  einem  von  Draudt  beschriebenen  Falle  von  Cheilognatho- 
palatoschisis  (s.  Fig.  117)  veranlaßten  eine  kleine  Delle  an  der  Grenze 
des  Lippenrots  medial  von  der  Spalte  und  eine  flache  Eindellung  an 
der  Unterlippe,  in  die  genau  der  eine  Daumennagel  hineinpaßte,  den 
Verfasser  zu  der  Annahme,  daß  der  Foetus,  begünstigt  durch  ein  zu 
enges  Amnion,  sich  durch  seine  Handhaltung  selbst  die  Spalte  er- 
zeugt haben  könnte.  Wie  vorsichtig  man  in  der  Deutung  ähnlicher 
Befunde  sein  muß,  lehrt  eine  interessante  Beobachtung  von  Hay- 
mann:   Bei  einem  neugeborenen  Kinde  fand  sich  eine  linksseitige 

Lippen-Kieferspalte.    Das  linke  Händchen 
lag  in  der  Spalte,  festgehalten  durch  einen 
dünnen  Strang,  welcher  den  Zeigefinger 
umwickelte  und  den  Rücken  des  3.  und 
4.  Fingers  umspannte.    Erst  nach  Lösung 
des  Fadens  wurde  das  Händchen  frei. 
Nun  sah  man  an  den  Fingern  dieser  Hand 
schwere,    zweifellos    amniotische  Ver- 
stümmelungen ,    die    auch    in  ähnlicher 
Weise  an  den  Zehen  beider  Füße  be- 
standen.  Es  liegt  zunächst  sehr  nahe,  die 
Fig.  117.  Linksseitige  Ober-    durch  den  Amnionfaden  in  der  Gesichts- 
^%SX^lS!^    ^Pf «  festgehaltene  Hand  für  die  Spalt- 
EiDdruck    des   Daumennagels     blldung  verantwortlich  zu  machen.  Hay- 
(nach  Lexer- Draudt).  MANN  weist  jedoch  durch  genaue  Analyse 

des  Befundes  an  dieser  verstümmelten 
Hand  nach,  daß  ihre  Umschnürung  durch  den  Amnionfaden  erst  nach 
Abgliederung  der  Finger,  also  nach  der  Zeit  der  nor- 
malen Lippenvereinigung  erfolgt  sein,  ein  Kausalnexus  in 
der  angedeuteten  Weise  also  nicht  bestehen  kann. 

Endlich  muß  hier  noch  der  mechanischen  Theorien  gedacht 
werden,  die  von  Benecke  und  Wölfer  zur  Erklärung  gewisser 
Gesichtsspalten  herbeigezogen  sind.  Benecke  glaubt,  daß  eine 
Gaumenspalte  entstehen  könnte  durch  eine  entwicklungsgeschicht- 
liche Störung  in  jener  Periode,  in  welcher  die  sich  schließende 
Mundbucht  durch  die  Nackenkrümmung  des  Embryo 
unmittelbar  auf  dem  vorspringenden  Herzen  aufruht. 
Wird  ersteres  durch  minimale  Verschiebungen  fester,  als  gewöhnlich 
gegen  den  sich  entwickelnden  Mundboden  gepreßt,  so  wird  der  Schluß 
der  beiden  Oberkieferhälften  gehemmt  und  die  Gaumenspalte  resultiert. 
Als  Stütze  für  diese  Anschauung  führt  Benecke  die  von  ihm  einige- 
mal beobachtete  Kombination  von  Gaumenspalte  mit  Ectopia  cordis 
an,  bei  der  die  geschilderten  ungünstigen  mechanischen  Verhält- 
nisse natürlich  besonders  ausgesprochen  sein  müssen.  Benecke 
gibt  selbst  zu,  daß  die  weitaus  meisten  Fälle  von  Gaumenspalten 
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keine  Anhaltspunkte  für  die  Annahme  einer  solchen  Druckwirkung 
bieten. 

Zu  einer  ähnlichen  Theorie  kommt  Wölfer.  Er  glaubt  den 
oben  schon  erwähnten  Fall  einer  medianen  Spaltung  der  Unterlippe 
und  des  Unterkiefers,  die  mit  einer  Längsspaltung  des  Zungenkörpers 
einherging,  in  der  von  His  gedeuteten  Weise  damit  erklären  zu  sollen, 
daß  eine  verspätete  Rücklagerung  des  Aortenbulbus  die 
mangelhafte  Verwachsung  der  Unterkieferhälften  und  die  narbige  Ein- 
ziehung der  Zunge  bedingt  hätte. 

Ueberblicken  wir  kurz  die  im  letzten  Abschnitt  ge- 
kennzeichneten endogenen  mechanischen  Theorien  für 
das  Zustandekommen  der  Gesichtsspalten,  so  scheidet 
ein  Teil  von  ihnen,  weil  mit  den  entwicklungsgeschicht- 
lichen Tatsachen  nicht  vereinbar,  von  vornherein  für 
die  Beurteilung  aus  (Fein,  Warne kros).  Von  den 
übrigen  muß  man  sagen,  daß  sie  sich  mit  größerer  oder 
geringerer  Wahrscheinlichkeit  doch  nur  immer  für  die 
Erklärung  einzelner  Fälle  von  Gesichtsspalten  heran- 
ziehen lassen,  daß  eine  Verallgemeinerung  durchaus 
nicht  angängig  ist. 

Eine  Reihe  der  aufgeführten  Hypothesen  geht  in 
letzter  Instanz  wieder  auf  Amnionanomalien  zurück. 

Von  anderen  als  mechanischen  Ursachen,  die  für  die  Entstehung 
der  Gesichtsspalten  verantwortlich  gemacht  sind,  ist  namentlich  das 
psychische  Trauma,  der  Schreck,  zu  nennen.  Es  kann  nicht 
wundernehmen,  daß  das  Versehen  der  Mutter  in  der  Aetiologie 
so  entstellender  und  auffallender  Mißbildungen,  wie  Hasenscharten, 
Wolfsrachen  etc.  eine  große  Rolle  gespielt  hat.  Wie  weit  der  Ver- 
gleich der  Mißbildung  mit  dem  Gegenstand,  der  den  Schreck  auslöste, 
getrieben  wurde,  zeigt  das  von  Schwalbe  zitierte  Beispiel  aus  der 
Zeit  Heisters,  indem  der  Kopf  eines  Anencephalus  mit  Hasenscharte 
mit  dem  Hasenkopf  verglichen  wird,  über  den  sich  die  gravide  Mutter 
erschreckte.  Daß  in  einer  Zeit,  wo  die  entwicklungsgeschichtlichen 
Grundlagen  der  Teratologie  so  gut  wie  unbekannt  waren,  derartige 
Annahmen  Bestand  haben  konnten,  ist  begreiflich,  aber  auch  noch 
100  Jahre  später  hat  v.  Bruns  dem  psychischen  Einfluß  durch  Ver- 
sehen der  Schwangeren  unter  Anführung  einer  Reihe  von  beglaubigten 
Beispielen  aus  der  Literatur  das  Wort  geredet. 

Als  besonders  charakteristisch  seien  folgende  dieser  Beobachtungen 
wiedergegeben,  aus  denen  sich  zugleich  die  Unwahrscheinlichkeit 
solcher  Annahmen  ergibt. 

Hauser  (Medizinische  Jahrbücher  des  österreichischen  Staates, 
Bd.  XXXI,  1840,  S.  232): 

Eine  im  3.  Monat  schwangere  Frau  ward  von  einer  Nachbarin 
in  ihr  Haus  gerufen,  mit  dem  Bedeuten,  es  sei  dort  etwas  vorgefallen. 
Neugierig  eilte  sie  hin  und  erblickte  plötzlich  eine  steinerne  Statue, 
aus  deren  Oberlippe  ein  Stück  herausgebrochen  war.  Sie  erschrak 
bei  diesem  Anblick  heftig,  worauf  sie  sich  gleich  erinnerte,  daß  sie 
schwanger  sei,  und  von  diesem  Augenblick  an  nährte  sie  den 
quälenden  Gedanken,  das  kommende  Kind  werde  einen  solchen  Form- 
fehler zur  Welt  bringen.  Das  Kind  hatte  linksseitige  Lippen-  und 
Gaumenspalte. 
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Rennert  (Gazette  des  Hopitaux,  1841): 

Eine  Frau,  deren  zweites  Kind  mit  einer  einfachen,  linksseitigen, 
erst  im  4.  Lebensjahre  operierten  Hasenscharte  geboren  war,  ward 
während  der  ganzen  Dauer  ihrer  dritten  Schwangerschaft  von  der 
Furcht  gequält,  daß  dieses  Kind  denselben  Fehler  an  sich  tragen 
werde;  sie  gebar  dann  ein  gesundes  Mädchen  mit  einer  Lippennarbe 
unter  dem  rechten  Nasenloche,  welche  vollständig  der  Operations- 
narbe ihres  Bruders  glich.  Die  beiden  noch  später  geborenen  Kinder 
dieser  Frau  waren  von  jeder  DifFormität  frei,  obschon  die  Frau, 
während  sie  dieselben  trug,  von  der  gleichen  Furcht  wie  bei  dem 
vorigen  Kinde  gequält  war. 

Als  schlagendsten  Beweis  gegen  die  Annahme  des  Versehens,  der 
gerade  auch  für  die  Gesichtsspalten  paßt,  hat  Sömmerring  das  Vor- 
kommen der  gleichen  Mißbildungen  bei  Tieren  angeführt. 

Intrauterine  Entzündungen  sind  ebenfalls  zur  gene- 
tischen Erklärung  der  Gesichtsspalten  herbeigezogen.  Biondi  meint, 
daß  infolge  eines  entzündlichen  Prozesses  eine  primäre  Atrophie  an 
den  Rändern  der  zur  Verwachsung  bestimmten  Gesichtsfortsätze  ent- 
stehe und  so  das  Olfenbleiben  der  Spalte  bedingt  werde.  Keith 
spricht  von  intrauteriner  Entzündung,  bisweilen  infolge  von  Syphilis, 
als  Ursache  der  NichtVereinigung  der  fötalen  Gesichtsfortsätze  bei 
den  Lippen-Kiefer-Gaumenspalten.  Durch  den  anatomischen  Befund 
wird  diese  Anschauung  nicht  gestützt. 

Beachtenswert  ist  die  im  Zoologischen  Garten  in  London  gemachte 
Beobachtung,  daß  eine  Löwin, -deren  Junge  mehrmals  mit  gespaltenem 
Gaumen  zur  Welt  gekommen  waren,  wohlgebildete  Junge  gebar, 
nachdem  sie  während  der  nächsten  Trächtigkeit  anstatt  knochenloser 
Fleischstücke  das  Fleisch  mit  Knochen  erhalten  hatte  (zit.  nach  Scheff  : 
Handbuch  der  Zahnheilkunde,  3.  Aufl.,  1910).  Ob  auch  beim  Menschen 
ein  Mangel  an  Knochensalzen  in  der  Nahrung  der  Mutter  während 
einer  bestimmten  Schwangerschaftsperiode  genetisch  für  die  in  Rede 
stehenden  Mißbildungen  verantwortlich  gemacht  werden  darf,  muß 
dahingestellt  bleiben. 

Daß  durch  chemische  Einflüsse  Gesichtsspalten  hervor- 
gerufen werden  können,  haben  die  interessanten  Experimente  von 
HÖNNiCKE  gezeigt,  der  versuchte,  durch  Einverleibung  von  Giften 
im  schwangeren  Kaninchen  Hemmungsbildungen  zu  erzielen.  Als 
Gift  wurde  meist  Alkohol  gewählt,  doch  ist  jedes  andere  Eiweißgift 
diesem  prinzipiell  gleich ;  es  kommt  nur  auf  die  Schädigung  des  Ei- 
weißes an,  nicht  auf  das  Gift  selbst.  Unter  anderen  Hemmungs- 
bildungen vermochte  Hönnicke  auf  diese  Weise  auch  Gesichtsspalten, 
Makrostomie  und  Gaumenspalten  zu  erzeugen.  Er  sieht  in  den  intra- 
uterinen Entwicklungshemmungen  eine  einzige  Krankheit,  bei  der 
Mißbildungen  einzelner  Teile  nur  als  örtliche  Symptome  aufzu- 
fassen sind. 

So  interessant  diese  Beobachtungen  auch  sein  mögen,  so  müssen 
wir  doch  dabei  stets  im  Auge  behalten,  daß  die  Erfahrungen  des 
Experimentes  nur  beweisen,  daß  eine  Mißbildung  auf  die  im  Experi- 
ment angewandte  Weise  zustande  kommen  kann,  niemals  daß  sie 
so  zustande  kommen  muß  (Schwalbe). 

Resümieren  wir  die  bisherigen  Ausführungen  über 
alle  die  Momente,  die  für  das  Entstehen  der  primären 
Gesichtsspalten  durch  äußere  Ursachen  ins  Feld  ge- 
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führt  sind,  so  kann  man  sich  der  Einsicht  nicht  ver- 
schließen, daß  eine  große  Anzahl  dieser  Mißbildungen 
durch  solche  äußeren  Ursachen  nicht  überzeugend  zu 
erklären  ist.  Namentlich  gilt  dies  für  die  über- 
wiegende Mehrzahl  der  häufigsten,  den  konstantesten 
Typus  aufweisenden  Gesichtsspalten,  der  Lippen-Kiefer- 
Gaumenspalten,  während  die  selteneren,  formal  gene- 
tisch oft  schwieriger  zu  erklärenden,  in  ihrem  Typus 
weniger  konstanten  Spaltbildungen  (schräge  Gesichts- 
spalte, Medianspalte  der  Nase,  Lippe  etc.),  häufiger 
mit  größerer  oder  geringerer  Sicherheit  eine  mecha- 
nische Erklärung  zulassen. 

Innere  Ursachen. 

Wenn  wir  nach  dem  Gesagten  auch  wohl  berechtigt  sind,  für  die 
Erklärung  vieler  Gesichtsspalten,  namentlich  vieler  Fälle  seitlicher  Ober- 
lippen-Kiefer-Gaumenspalten per  exclusionem  auf  andere  als  äußere, 
d.  h.  auf  innere,  schon  im  Keim  enthaltene  Mißbildungsursachen 
zurückzugreifen,  so  müssen  wir  uns  andererseits  doch  gestehen,  daß 
wir  auch  bei  den  uns  hier  beschäftigenden  Mißbildungen,  wie  über- 
haupt in  der  Teratologie  über  die  Art  und  Weise  dieser  inneren  Ur- 
sachen völlig  im  unklaren  sind.  Einen  Faktor  gibt  es  jedoch,  der 
für  die  Annahme  innerer  Ursachen  einer  Neubildung  erheblich  ins 
Gewicht  fällt,  das  ist  die  Erblichkeit  der  betreffenden  Mißbildung. 

Erblichkeit  der  Hasenscharten. 

Für  die  Annahme,  daß  zum  mindesten  die  weitaus  überwiegende 
Mehrzahl  der  Hasenscharten  auf  innere  Ursachen  zurückgeführt 
werden  muß,  spricht  die  seit  langer  Zeit  bekannte  Tatsache  der 
Erblichkeit  der  in  Rede  stehenden  Mißbildung.  Tatsächlich  muß  der 
Nachweis  der  Erblichkeit  als  ein  sehr  wichtiges  Argument  für  die 
Annahme  innerer  Ursachen  gelten.  Es  wird  von  vornherein  nicht  zu 
■erwarten  sein,  daß  stets  Erblichkeit  vorhanden  ist,  der  Nachweis,  daß 
dies  in  einem  großen  Prozentsatz  der  Fall  ist,  genügt  vielmehr.  Um 
zu  verstehen,  daß  selbst  in  den  Fällen,  wo  jeder  Nachweis  einer  Erb- 
lichkeit fehlt,  innere  Ursachen  angenommen  werden  können,  also  in 
Fällen,  in  denen  die  Hasenscharte  nur  vereinzelt  in  einer  Familie,  so- 
zusagen sporadisch  auftritt,  müssen  wir  uns  erinnern,  daß  Mißbildungen 
überhaupt  nach  dem  Typus  der  Mutationen  auftreten.  Die  Mißbildung, 
■die  pathologische  Mutation,  kann  nun  sehr  leicht  in  der  nächsten 
Generation  durch  Kreuzung  mit  gesundem  Blut  völlig  beseitigt  werden. 
Ferner  ist  zu  bedenken,  daß  wir  erst  im  Anfang  einer  rationellen 
Forschung  auf  dem  Gebiete  der  Heredität  stehen.  Immerhin  ist  für 
die  Hasenscharte  ziemlich  viel  Material  zusammengetragen,  das  in 
übersichtlicher  und  kritischer  Weise  von  Haymann  verwertet  ist, 
■dessen  Angaben  ich  im  folgenden  benutze. 

Bei  Zusammenstellung  von  244  systematisch  auf  Erblichkeit  ge- 
prüfter Fälle  zeigten  sich  55,  d.  h.  über  20  Froz.  Hasenscharten 
«rblich.  Haymann  glaubt  mit  Recht,  daß  dieses  Verhältnis  der  Wahr- 
scheinlichkeit näher  komme,  als  das  Ergebnis  einer  großen  Zahl  un- 
genau bearbeiteter  Krankengeschichten.    Bei  einer  solchen  wahllosen 
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Zusammenstellung  klinischen  Materials  fanden  sich  unter  1857  Fällen 
nur  132,  d.  h.  ca  7  Proz.,  bei  denen  Erblichkeit  vermerkt  war. 

"Was  das  Zahlenverhältnis  der  mißbildeten  und  ge- 
sunden Individuen  in  einer  Geschwister  folge  betrifft,  so 
hatte  V.  Bruns  wegen  der  seiner  Ansicht  nach  relativ  geringen  An- 
zahl mißbildeter  Kinder  in  belasteten  Familien  auf  die  Erblichkeit 
wenig  Gewicht  legen  wollen.  Die  Zahl  der  Mißbildeten  ist  jedoch 
keineswegs  unbedeutend.  In  30  Geschwisterfolgen  zählte  Haymann 
192  Kinder,  von  diesen  hatten  74  Hasenscharten  und  118  waren  ge- 
sund, es  fanden  sich  also  38,5  Proz.  Mißbildete;  dazu  kommen  45  Ge- 
schwisterreihen, in  denen  nur  mißbiidete  Kinder  vorhanden  waren, 
und  zwar  35 mal  je  2,  4 mal  je  3,  2 mal  je  4,  Imal  6  und  Imal  7. 
Daß  in  solchen  Hasenscharten-Familien  die  Neigung  zur  Mißbildung 
eine  außerordentlich  große  ist,  geht  aus  der  Berechnung  der  Häufig- 
keit der  Hasenscharten  überhaupt  hervor:  Frobelius  fand  unter 
180000  Kindern  nur  0,065  Proz.  mit  Lippen-  oder  Gaumenspalten. 

Für  die  Frage,  ob  der  Vater  oder  die  Mutter  stärker  vererbt, 
ob  gleichgeschlechtige  oder  kreuzweise  Vererbung  überwiegt,  sind  die 
vorliegenden  Zahlen  zu  gering,  um  daraus  bindende  Schlüsse  zu  ziehen. 
Nach  Haymann  erbten  von  19  Söhnen  11  vom  Vater,  nur  8  von  der 
Mutter;  von  13  Töchtern  9  von  der  Mutter,  nur  4  vom  Vater. 
20  gleichgeschlechtige  Erbfolgen  gegenüber  12  wechselgeschlechtige. 

Bemerkenswert  ist  ferner  der  Umstand,  daß  sowohl  in  der  Ge- 
schwisterfolge wie  in  der  elementaren  Erbfolge  die  Hasenscharte  häufig 
doppelt  und  fast  stets  komplizierter  wird. 

Eine  ähnliche  Beobachtung  von  Fein,  die  sich  auf  die  isolierte 
Gaumenspalte  bezieht  und  deswegen  besonders  interessant  ist,  sei 
hier  angeführt. 

Bei  einem  8-jähi*igen  Mädchen  fand  sich  eine  Medianspalte  der 
weichen  und  harten  Gaumen  bis  zum  Alveolarfortsatz,  der  Vater  zeigte 
eine  gespaltene  Uvula  und  beim  Anlauten  eine  Erhebung  des  nicht  ge- 
spaltenen weichen  Gaumens  und  einen  nur  den  Knochen  betreffenden 
Defekt  im  harten  Gaumen,  der  aber  weniger  weit  nach  vorn  reichte 
wie  bei  der  Tochter.  Die  Mutter  des  Vaters  hatte  eine  ähnliche,  wenn 
auch  viel  seichtere  Einkerbung  am  harten  Gaumen  und  in  der  Mittel- 
linie des  weichen  Gaumens  eine  außergewöhnliche  derbe  weiße  Raphe. 

Ausführliche,  mehrere  Generationen  umfassende  Stammbäume 
über  Hasenschartenfamilien  existieren  wenig,  doch  ergibt  sich  schon 
aus  den  spärlichen  Angaben,  daß  in  einzelnen  Familien  drei, 
ja  vier  Generationen  hindurch  die  Neigung  zu  Lippen- 
kiefergaumenspalten  bestand,  daß  ferner  die  Ver- 
erbung fast  immer  nur  einen  Teil  der  direkten  Nach- 
kommen betrifft,  daß  aber  trotzdem  die  Tendenz  zur 
Mißbildung  nicht  erlischt,  denn  noch  nach  zwei  wohl- 
gebildeten Generationen  kann  die  Hasenscharte  bei 
den  Urenkeln  wieder  auftreten. 

Wenn  über  erbliches  Vorkommen  der  übrigen  typischen  Gesichts- 
spalten so  gut  wie  nichts  bekannt  ist,  so  kann  dieser  Umstand  bei 
der  Seltenheit  dieser  Spaltbildungen  nicht  wundernehmen.  Das  Vor- 
kommen von  Wangenspalten  bei  3  Kindern  derselben  Mutter,  aber 
von  verschiedenen  Vätern  ist  nach  Bruns  von  Vrolik  beobachtet 
worden.  Bougon  und  Derocque  fanden  eine  mediane  Gesichtsspalte 
bei  2  Kindern  desselben  Elternpaares. 
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B.  Sekundäre  Gresiehtsspalten. 

Wie  einleitend  hervorgehoben,  ist  die  Entstehung  der  sekundären 
Gesichtsspalten  nicht  durch  Störungen  im  Vereinigungsprozeß  der  das 
Gesicht  bildenden  Teile  bedingt,  sondern  durch  nachträgliche  Spaltung, 
welche  die  bereits  zur  Vereinigung  gelangten  Gesichtsfortsätze  betrifft. 
Die  unterschiedliche  formale  Genese  —  hier  Bildungshemmung,  dort 
Spaltung  —  ist  es  also,  die  zur  Unterscheidung  der  Gesichtsspalten 
in  primäre  und  sekundäre  führt. 

Welche  Kriterien  besitzen  wir,  um  eine  sekundäre  Spalte  von 
einer  primären  zu  unterscheiden?  Theoretisch  müssen  wir  mit  der 
Möglichkeit  rechnen,  daß  die  zur  sekundären  Spaltung  führende  Ur- 
sache —  handeln  kann  es  sich  dabei  wohl  nur  um  mechanische  Ein- 
wirkungen —  gelegentlich  auch  gerade  dort  sich  geltend  machen 
könnte,  wo  vordem  eine  embryonale  Spalte  bestand.    Hieraus  würde 
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eine  sekundäre  Spaltbildung  resultieren,  die  in  ihrem  Verlauf  mit  der 
primären  übereinstimmt.  Ein  Beweis  für  die  eine  oder  die  andere 
Art  der  Entstehung  würde  sich  in  einem  solchen  Fall  kaum  erbringen 
lassen.  Doch  hat  die  Annahme  einer  sich  genau  in  den  Grenzen  der 
embryonalen  Spalte  haltenden  sekundären  Spaltung  wenig  Wahrschein- 
lichkeit für  sich. 

Eher  könnte  man  bei  denjenigen  nicht  ganz  selten  beobachteten 
Gesichtsspalten  an  eine  sekundäre  Spaltung  denken,  die  zwar  in  ihrem 
morphologischen  Verhalten  den  primären  Spaltbildungen  gleichend 
und  dem  Verlauf  der  embryonalen  Spalten  folgend,  doch  der  Flächen- 
oder Tiefenausdehnung  nach  über  den  Bereich  dieser  Spalten  hinaus- 
gehen. Dafür  ein  Bei- 
spiel :  Dreier  beschreibt 
eine  Mißbildung,  bei  der 
die  Spalte  im  rechten 
Mundwinkel  als  Wangen- 
spalte begann  und  sich 
15  mm  von  demselben 
entfernt  in  eine  mehr 
oder  weniger  tiefe  Haut- 
spalte fortsetzte,  welche 
in  horizontaler  Richtung 
bis  über  das  Ohr  hinaus, 
dann  rund  um  den  unter- 
sten Teil  des  Hinter- 
hauptes bis  oberhalb  des 
linken  Ohres  verlief  und 
bis  zum  linken  äußersten 
Augenwinkel  reichte.  Von 
hier  an  dringt  die  Spalte 
wieder  mehr  in  die  Tiefe, 
durchtrennt  den  äußeren 
Augenwinkel,  geht  durch 
die  Orbita  unddeninneren 
Augenwinkel  und  endet, 
Fig.  118.  Eechtsseitige  quere  Wangenspalte,  ohne  die  Nase  ZU  be- 
linksseitige  schräge  Gesichtsspalte  durch  den  Schädel  rühren,  als  durch  drin- 
umgreifende  Hautspalte  miteinander  verbunden  (nach  gendelinksseitige schräge 
Dreier).  Gesiclitsspalte  zwischen 

Eckzahn  und  äußerem 
Schneidezahn  hindurchziehend  an  der  Mundöfifnung.  Nase  und  Tränen- 
nasenkanal  waren  wohlgebildet.  Fast  überall  hingen  an  den  Rändern 
der  Spalte  mehr  oder  weniger  große  Fetzen  des  Amnion  (Fig.  118). 

Hier  entspricht  also  die  Spalte  auf  der  rechten  Seite  in  ihrem 
Verlauf  der  queren  Wangenspalte,  links  der  schrägen  Gesichtsspalte 
vom  Typus  II,  die  beide  den  primären  Spaltbildungen  zuzurechnen 
sind.  Sie  geht  aber,  wenigstens  in  der  Weichteilsbedeckung,  weit  über 
die  embryonalen  Furchen  hinaus.  Aehnliche  Verhältnisse  finden  sich 
bei  einer  Reihe  von  Gesichtsspalten  amniotischen  Ursprungs.  Müssen 
wir  derartige  Mißbildungen  zu  den  sekundären  Spalten  rechnen  ? 
Sicherlich  nicht  unbedingt.  Denn  warum  sollte  nicht  dieselbe 
mechanische  Ursache,  die  einheitlich  angelegte  Teile  spaltet,  gleich- 
zeitig entwicklungsgeschichtlich  getrennt  angelegte  Teile  an  der  Ver- 
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einigung  zu  hindern  vermögen?  Warum  sollten  sich  nicht  Bildungs- 
hemmung, primäre  Spaltbildung,  mit  sekundärer  Spaltung  vereint 
vorfinden  ? 

Die  gleiche  Erwägung  läßt  sich  beispielsweise  auch  auf  den  von 
WiTZEL  beschriebenen  Fall  von  medianer  Nasen-  und  Oberlippen- 
spalte anwenden,  den  man  deswegen  zu  den  sekundären  Spaltbil- 
dungen gerechnet  hat,  weil  die  Spaltung  über  die  physiologischen 
Grenzen  hinaus  in  die  Tiefe  ging,  derart,  daß  sie  bei  Fehlen  der 
Crista  galli  zwischen  den  Laminae  cribrosae  von  oben  her  in  die 
vertikale  Siebbeinplatte  eindrang.  Ein  sicherer  Beweis  für  die  eine 
oder  andere  Annahme  wird  sich  freilich  auch  in  solchen  Fällen  schwer 
erbringen  lassen. 

Dagegen  müssen  wir  diejenigen  Gesichtsspalten  als  durch  sekun- 
däre Spaltung  bedingt  ansehen,  die  sich  ihrer  Lage  wegen  nicht  als 
Bildungshemmung  durch  Ausbleiben  des  Verschlusses  embryonaler 
Spalten  erklären  lassen.  Derartige  zweifellos  sekundäre  Spaltbildungen 
sind  selten.  Sie  lassen  sich  im  wesentlichen  in  zwei  Gruppen  ein- 
ordnen, die  seitlichen  Nasenspalten  und  die  sekundären 
schrägen  Gesichtsspalten.  Ihnen  schließen  sich  eine  Anzahl 
regellos  verlaufender  Spaltbildungen  an. 


Die  seitlichen  Nasenspalten. 

Die  älteren  Beobachtungen  dieser  seltenen  Mißbildung  (Broca, 
Thomas,  Biedalot)  lassen  eine  genaue  Beurteilung  wegen  mangel- 
hafter Beschreibung  und  fehlender  oder  ungenügender  Abbildung 
nicht  zu.  Zum  Teil  handelt  es  sich  bei  ihnen  wohl  nicht  um  die 
weiterhin  zu  schildernden  seitlichen 
Nasenspalten,  sondern  um  schräge  Ge- 
sichtsspalten (BlEDALOTj. 

Das  Gemeinsame  der  seitlichen 
Nasen  spalten  besteht  in  ihrer  Lage  im 
lateralen  Abschnitt  der  äußeren  Nase, 
im  übrigen  bieten  sie  recht  unterschied- 
liche Bilder. 

Kredel  beschreibt  eine  den  linken  ('«^^ 
Nasenflügel  genau  in  seiner  Mitte  tief 
einschneidende  Furche  und  unter  dieser 
einen  annähernd  dreieckigen  Defekt  im 
Nasenknorpel  als  geringsten  Grad  einer  ^ 
seitlichen  Nasenspalte.  In  einer  Reihe 
von  Fällen  findet  man  einen  die  ganze 
Dicke  des  Nasenflügels  betreffenden 
Defekt,  dessen  Basis  dem  fehlenden  Fig.  119.    Seitliche  Nasen- 

freien Rande  des  Nasenflügels  entspricht,    spalte  (nach  Lexee). 
während  seine  Spitze  mehr  weniger  weit 

in  die  Weichteilsbedeckung  der  Nase  hineinreicht  (s.  Fig.  119).  Auch 
doppelseitig  sind  solche  Defekte  beobachtet  (Tsakyroglous). 

Keith  beschreibt  eine  tiefe  Spalte,  die  sich  von  einer  die 
Schädelbedeckung  substituierenden  schwammigen  Gewebsmasse  aus 
der  Nase  entlang  zu  einer  linksseitigen  Kieferspalte  hinabzog.  Der 
linke  Nasenflügel  begrenzte  diese,  die  Nasenhöhle  eröffnende  Spalte 
nach  außen.    Die  rechte  Nasenhälfte  war  normal  geformt. 
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In  der  nachstehenden  Abbildung  (Fig.  120)  einer  von  Kindler 
geschilderten  seitlichen  Nasenspalte  fand  sich  folgendes :  Die  linsen- 
förmige, in  die  Nasenhöhle  penetrierende  Spalte  endete  oben  5  mm 
über  der  linken  Augen  spalte  einwärts  von  dem  inneren  Augenwinkel 
und  ist  von  diesem  durch  eine  2  cm  breite  Hautbrücke  getrennt. 
Unten  beginnt  die  Spalte  am  linken  Nasenloch.  Lippen  und  Gaumen 
verhielten  sich  normal.  Dagegen  bestand  ein  erheblicher  Defekt  im 
Os  frontale  und  das  linke  Nasenbein  fehlte  völlig. 

Die  hochgradigste  und  durch  die  Komplikationen  mit  einer 
medianen  Nasenspalte  besonders  interessante  Spaltbildung  dieser  Art 
ist  von  Leuckart  beobachtet  (s.  Fig.  121):  Die  linke  Nasenhöhle 
ist  gespalten.  Die  linke  Augenhöhle  ist  gegen  die  Nasenhöhle  ge- 
schlossen ,  dabei  aber  zu  weit 
nach  links  und  außen  gerückt, 
so  daß  das  Auge  dieser  Seite 
dem  Rudimente  des  linken  Ohres 
um  ein  bemerkbares  näher  steht 
als  das  rechte  Auge  der  rechten 
Ohröfi'nung.  Jenes  linke  Auge 
ist  nicht  gehörig  ausgebildet,  die 
Augenlider,  insbesondere  das 
obere,  unvollkommen  entwickelt. 
Das  linke  Ohr  ist  nur  durch 
einen  einfachen  warzenartigen 
Vorsprung,  hinter  dem  die  Ohr- 
mündung zu  sehen  ist,  ange- 
deutet. Die  Oberlippe  ist  unter 
der  Nasenscheidewand  gespalten. 
Ihr  linker  Teil  in  eine  innere 
und  äußere  Hälfte  getrennt,  von 
denen  die  erste  nach  unten  und 
links  von  dem  rechten  Nasen- 
loche  liegt,  während  die  äußere 
rudimentäre  Hälfte  sich  unter 
dem  getrennten  Nasenflügel  zeigt. 
Dementsprechend  ist  auch  die 
Pars  alveolaris  des  linken  Ober- 
kiefers getrennt,  so  daß  die  Inter- 
maxillarpartie  neben  dem  Oberkiefer  der  rechten  Seite  liegt,  von  diesem 
aber  auch  durch  eine  Spalte  geschieden  wird.  Der  übrige  Teil  der 
Pars  alveolaris  des  linken  Oberkiefers  ist  weit  nach  der  linken  Seite 
gedrängt.  Den  kleinsten  Teil  des  linken  Nasenflügels  sieht  man 
rechts  an  der  inneren  Hälfte  der  linken  Oberlippe,  den  größeren  Teil 
links  über  der  äußeren  Hälfte  der  linken  Oberlippe.  Das  Septum 
narium  ist  ziemlich  breit,  schief  von  oben  und  links  nach  unten  und 
rechts  gerichtet,  es  liegt  nicht  in  der  Mittellinie,  sondern  nach  links. 
Es  ist  von  dem  unvollkommen  gebildeten  Processus  palatinus  des 
linken  Oberkiefers  durchaus  getrennt  und  mit  dem  des  rechten  Ober- 
kiefers nur  in  der  vorderen  Hälfte  vereinigt,  so  daß  die  linke  Nasen- 
höhle völlig  gegen  die  Mundhöhle  geöffnet  erscheint,  die  rechte  aber 
nur  in  der  hinteren  Abteilung.  Der  weiche  Gaumen  zeigt  sich  in 
der  ganzen  Länge  gespalten.    Die  Muscheln  der  linken  Nasenhälfte 


Fig.  120.  Seitliche  Nasenspalte  (nach 
Kindler). 
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sind  links  an  die  Wandung  der  Spalte  gedrängt,  vorhanden.  Nach 
dem  Anfühlen  scheint  das  linke  Stirnbein  nicht  ausgebildet  zu  sein, 
sonst  ist  wenigstens  äußerlich  das  völlig  ausgetragene  Kind  durch- 
aus normal. 

Daß  auch  intrauterine  Verheilung  seitlicher  Nasenspalten  vor- 
kommt, scheint  eine  Beobachtung  von  Lahr  zu  beweisen:  Bei  einem 
Kinde  mit  linksseitiger  Lippenkiefergaumenspalte  zeigte  die  Haut- 
bedeckung der  linken  Nasenhälfte  einen  unregelmäßig  zackig  von 


Fig.  121.    Seitliche  Nasenspalte  und  Medianspalte  der  Nase  (nach  Leuckart). 

oben  nach  unten  gehenden,  weißer  als  die  Umgebung  gefärbten 
Streifen,  der  wie  eine  Narbe  sich  von  der  umgebenden  Haut  abhob. 
Die  linke  Nasenhälfte  war  außerdem  rudimentär  entwickelt  und  von 
der  mittleren  Muschel  an  aufwärts  geschlossen. 

Formale  Genese. 

Hinsichtlich  der  formalen  Genese  der  seitlichen  Nasenspalten 
herrscht  unter  den  Autoren  keine  Einstimmigkeit.  Trendelenburg 
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u.  a.  haben  sich  der  Ansicht  Merkels  angeschlossen,  wonach  die 
seitliche  Nasenspalte  als  Fortsetzung  der  seitlichen  Oberlippenldefer- 
spalte  zu  betrachten  und  dadurch  entstanden  sei,  daß  der  mittlere 
Nasenfortsatz  vom  seitlichen  in  ganzer  Länge  abgetrennt  sei  oder 
mit  den  Worten  Trendelenburgs  eine  „Spaltbildung  im  Bereich 
der  embryonalen  Nasenfurche"  persistiere.  Demgegenüber  haben 
Landow  und  Kredel  den,  wie  ich  glaube,  berechtigten  Einwurf 
gemacht,  daß,  wenn  die  seitliche  Nasenspalte  die  Bedeutung  einer 
embryonalen  Spalte  haben  solle,  man  diese  in  der  oberen  oder  seit- 
lichen Peripherie  der  Nasengrubenwandung  suchen  müsse.  Eine 
solche  Spalte  existiere  aber  zu  keiner  Zeit  des  embryonalen  Lebens. 
Während  also  die  erstgenannten  Autoren  auch  in  den  seitlichen 
Nasenspalten  echte  Hemmungsbildungen,  primäre  Spaltbildungen 
sehen,  glaube  ich  mit  den  letztgenannten  sie  zu  den  sekundären 
Spalten  zählen  zu  sollen  Frangenheim  glaubt  vor  allem  aus  der 
Regelmäßigkeit,  die  nach  ihm  die  seitlichen  Nasenspalten  zeigen, 
darauf  schließen  zu  dürfen,  daß  auch  für  sie  embryonal  vorgebildete 
Spalten,  Furchen  oder  Faltungen,  die  uns  noch  nicht  bekannt  sind, 
angeschuldigt  werden  müssen.  Meiner  Ansicht  nach  wird  gerade 
diese  Regelmäßigkeit  oder  vielmehr  das  Typische,  das  den  primären 
Spaltbildungen  anhaftet,  bei  den  seitlichen  Nasenspalten  vermißt.  Sie 
zeigen  vielmehr  in  Form,  Verlauf  und  Ausdehnung  Abweichungen, 
die  sich  nicht  einfach  als  verschiedene  Grade  derselben  Deformität 
erklären  lassen. 


Die  sekundären  schrägen  Gesichtsspalten. 

Zu  den  sekundären  schrägen  Gesichtsspalten  muß  die  von  Mo- 
rian  als  3.  Typus  der  schrägen  Gesichtsspalte  geschilderte  Form  ge- 
rechnet werden,  weil  ihr  Verlauf  keiner  der  bekannten  embryo- 
logischen Spalten  entspricht.  Diese  Form  der  schrägen  Gesichtsspalte 
beginnt  in  den  Weichteilen  am  Mundwinkel  und  verläuft  in  einem 
aus-  oder  einwärts  konvexen  Bogen  durch  die  Wange  und  das  Unter- 
lid oder  einen  der  Lidwinkel  zur  Lidspalte.  Im  Knochen  beginnt  der 
Spalt  am  Alveolarrande  auswärts  vom  Caninus  und  geht  durch  den 
Oberkieferkörper  in  der  Gegend  des  Canalis  infraorbitalis  zur  Orbita. 
Der  Tränenkanal  ist  geschlossen,  der  Gaumen  meist  intakt. 

Ein  prägnantes  Bild  dieser  Mißbildung,  die  ihrer  Lage  nach 
namentlich  bei  breitem  Klappen  der  Spaltränder  der  primären  schrägen 
Gesichtsspalte  vom  Typus  II  nahekommt,  gibt  die  Fig.  122. 

Eine  größtenteils  intrauterin  geheilte  Spaltbildung  dieser  Art 
hat  Morian  beschrieben.  Bei  normaler  Kopfbildung  zeigte  das 
6-jährige  Mädchen  eine  Fehlbildung  am  linken  äußeren  Augen-  und 
Mundwinkel,  letzterer  liegt  zu  weit  nach  außen  und  ermangelt  seiner 
normalen  Gestalt  und  ordentlichen  Lippenrotes.  Die  linke  äußere 
Lidkommissur  klalft  ca.  2  mm  breit.  Vom  äußeren  Augenwinkel 
verliert  sich  eine  seichte  Rinne  in  leichtem  Bogen  in  die  Wange 


1)  Einen  vermittelnden  Standpunkt  nimmt  Marchand  ein,  der  die  dreieckigen 
Defekte  im  Nasenflügel  für  eine  primäre  Spaltbildung,  entstanden  durch  mangel- 
hafte Vereinigung  des  lateralen  Stirnfortsatzes  mit  dem  Nasenfortsatz,  die  tiefen 
Spalten,  wie  sie  Klndlee  beobachtete,  für  sekundäre  Bildungen  hält. 
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hinein ;  diese  selbst  ebenso  wie  die  darunter  liegenden  Knochen  sind 
normal. 

Auch  andere  Formen  der  schrägen  Gesichtsspalten  müssen  als 
sekundäre  aufgefaßt  werden ,  die  sich  zwar  der  queren  Wangen- 
spalte nähern  (von  Morian  sogar  zu  dieser  gerechnet  werden),  von 
ihr  sich  aber  doch  dadurch  unterscheiden,  daß  sie  nicht  durch 
die  Weichteilsbedeckung  der  Wange  mit  der  Richtung  auf  den 
äußeren   Gehörgang,    sondern   vom   Mundwinkel   oft  mit  Durch- 

.         brechung  des  Jochbogens 
neben  dem  äußeren  Augen- 


Fig.  122.  Rechtsseitige  sekundäre  schräge  Gesichtsspalte,  linksseitige  quere 
intrauterin  geheilte  Wangenspalte  (ein  narbenartiges  Gewebe  zieht  bis  zum  Ohre) 
(nach  Spitzig). 

Fig.  123.  Links  primäre  schräge  Gesichtsspalte  (Typus  II).  Rechts  sekundäre 
schräge  Gesichtsspalte.  Mikrophthalmie  und  Exencephalie  infolge  von  Verwachsungen 
des  Kopfes  mit  der  Kopfkappe  des  Amnion,  a  Amnion,  b  Hirnwulst,  c  unbekleidete 
Stelle  des  Hirnwulstes,  d  Stelle  der  Eihautverwachsung ,  e  Spalt  in  der  rechten 
Gesichtshälfte,  links  ist  derselbe  viel  tiefer,  das  Auge  dadurch  von  unten  entblößt. 
(Nach  Marchajstd.) 

Pormale  Genese. 

Trendelenburg  glaubt  für  die  Fälle,  in  denen  die  schräge  Ge- 
sichtsspalte nach  unten  im  Mundwinkel  ausläuft,  annehmen  zu  müssen, 
daß  die  Lage  der  Augen -Nasenfurche  bei  Entwicklungsstörungen 
überhaupt  nicht  ganz  konstant  bleibt :  Sie  könne  sich  in  ihrem  unteren 
Abschnitt  lateralwärts  bis  zum  Mundwinkel  verschieben  und  der 
äußere  Stirnfortsatz  vikariiere  dann  vielleicht  in  bezug  auf  Produktion 
des  Alveolarbogens  und  der  Zähne  für  den  Oberkieferfortsatz.  Da- 
nach würden  wir  es  auch  bei  dieser  Form  der  schrägen  Gesichtsspalte 
mit  einer  primären  Spaltbildung,  bedingt  durch  Offenbleiben  der 
pathologisch  verlaufenden  Augen-Nasenrinne  zu  tun  haben.  Ein  Be- 
weis für  die  Richtigkeit  dieser  Annahme  ist  bisher  nicht  erbracht. 
Mit  größerer  Wahrscheinlichkeit  dürfte  für  die  Erklärung  dieser  und 
anderer  Formen  der  nicht  durch  Offenbleiben  der  normalen  embryo- 
nalen Spalten  zu  erklärenden  schrägen  Gesichtsspalte  eine  sekundäre 
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Abtrennung  von  Teilen  der  embryonalen  Gesichtsfortsätze  verant- 
wortlich zu  machen  sein.  So  denkt  sich  auch  Morian  die  dritte 
Form  der  schrägen  Gesichtsspalte  entstanden  durch  nachträgliche 
Abspaltung  der  einwärts  gelegenen  Partie  des  Oberkieferfortsatzes. 

Spalten  mit  regellosem  Verlauf. 

Von  solchen  das  Gesicht  in  ganz  atypischer  Weise  durchsetzenden 
Spaltbildungen,  die  streckenweise  jedoch  auch  den  embryonalen  Spalten 
folgen  können,  seien  hier  folgende  Beispiele  angeführt. 

Chavanne  beschreibt  eine  Mißbildung,  bei  der  ein  breiter  mit 
den  Meningen  verwachsener  amniotischer  Strang  zu  beiden  Seiten  des 
Gesichts  in  den  Mund  zog  und  wie  ein  straff  gespannter  Zügel  die 
Gesichtshälften  durchfurchte.  Links  näherte  sich  der  in  der  Oberlippe 
dicht  am  Mundwinkel  und  im  Alveolarbogen  zwischen  Caninus  und 
1.  Prämolaris  beginnende  Spalt  der  3.  Form  der  MoRiANschen  schrägen 
Gesichtsspalte,  während  er  auf  der  rechten  Seite  nach  schräger  Durch- 
setzung des  weichen  Gaumens  zuerst  einer  typischen  queren  Wangen- 
spalte entsprach,  dann  aber  das  Jochbein  vom  Oberkiefer  trennte 
(zitiert  nach  Lexer). 

Fergusson  sah  eine  Spalte  seitlich  von  einem  Punkte  am  Rande 
der  Unterlippe  in  der  Nähe  des  linken  Mundwinkels  nach  der  Basis 
des  Unterkiefers  herunter  verlaufen.  In  der  Gegend  der  Unterkiefer- 
symphyse  fand  sich  ein  großer  kugeliger  Tumor  (zitiert  nach  Tren- 
delenburg). 

BiONDi  beobachtete  in  der  teratologischen  Sammlung  des  ana- 
tomischen Instituts  zu  Breslau  folgende  ganz  atypische  Spaltbildung: 

Bei  einem  ausgetragenen  Foetus  verlief  ein  Strang  des  Amnion 
noch  in  situ  quer  von  oben  nach  unten  und  von  rechts  nach  links, 
am  Nasenrücken  eine  tiefe  Spalte  bewirkend,  über  das  untere  Lid, 
den  Nasenrücken,  die  obere  Lippe  (rechte  Hälfte),  über  die  Unter- 
lippe in  der  Nähe  des  Mundwinkels  derselben  Seite. 
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C.  Mißbildungen,  die  zu  den  Gresiclitsspalten  in  genetiselier 
Beziehung-  stehen. 

Aprosopie. 

Für  diese  seltene  Mißbildung  sei  je  ein  Beispiel  aus  der  mensch- 
lichen und  tierischen  Pathologie  angeführt. 

V.  Ammon  bildet  die  Kopie  eines  Präparates  des  Dresdener  ana- 
tomischen Museums  ab,  bei  dem  komplette  doppelseitige  Anophthalmie 
mit  Mangel  der  Stirnfortsätze  des  Oberkiefers,  der  Gaumenknochen, 
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der  Ossa  interinaxillaria  verbunden  ist.  Vom  Orbitalfortsatze  des 
Stirnbeines  sind  nur  Rudimente  siclitbar,  deutlicher  die  Siebbeinplatte 
und  die  verwachsenen  Nasenbeine.  Der  Oberkiefer  fehlt  oder  ist 
wenigstens  nur  durch  schwache  seitliche  Leisten  angedeutet,  es  ist 
mithin  hier  keine  Oberlippe,  also  eigentlich  auch  kein  Mund  vor- 
handen (s.  Fig.  124). 

DuvAL  und  Herve  beschreiben  eine  hierher  gehörige  Mißbildung 
des  Gesichts  bei  einem  zur  Geburt  fast  reifen  Schafe,  wie  folgt: 

Ein  vorderer  Vorsprung  scheint  eine  Nase  darzustellen,  indessen 
ist  er  in  Wirklichkeit  nichts  anderes  als  der  mittlere  Stirnfortsatz. 
Jederseits  ist  der  Oberkieferfortsatz  deutlich  erkennbar.  Zwischen  beiden 
Oberkieferfortsätzen  liegt  eine  große  Fossa  facialis,  d.  h.  eine  Höhlung, 
deren  Grund  nicht  durch  ein 
Gaumen gewölbe,  sondern  durch 
die  Schädelbasis  selbst  ge- 
bildet wird ;  von  der  Mundhöhle 
unterschiedene  Nasengruben 
fehlen.  Der  ünterkieferbogen 
ist  vorhanden,  jedoch  unvoll- 
ständig verknöchert.  Er  stellt 
gestielte  Fortsätze  dar,  welche 
die  Zähne  einschließen.  Auch 
die  1.  Kiemenspalte  ist  un- 
vollständig geschlossen :  an 
der  Stelle ,  wo  der  Tuben- 
trichter liegen  sollte,  besteht 
die  erwähnte  Spalte  in  Form 
eines  Loches  fort,  welches  die 
Schlundhöhle  mit  der  Außen- 
welt verbindet.  Das  Gehirn  ist 
im  ganzen  gut  entwickelt,  zeigt 
jedoch  in  Hinsicht  auf  Geruchs- 
und Sehnerven  atrophische 
Störungen  (nach  Schmidts 
Jahrb.,  Bd.  CCVI,  S.  119). 

Genese. 

Diese  Form  der  Aprosopie  darf  wohl  als  Bildungshemmung  auf- 
gefaßt werden,  bei  der  es  infolge  eines  Stillstandes  in  der  Entwick- 
lung aller  embryonalen  Gesichtsfortsätze  gewissermaßen  zur  Persistenz 
der  Urform  des  Mundes  gekommen  ist.  Nicht  mit  Unrecht  nennen 
DuvAL  und  Herve  diese  Mißbildung:  „une  piece  macroscopique 
d'embryologie".  Vereint  mit  der  Bildungshemmung  kann  auch  hier, 
wie  so  häufig,  der  Effekt  eines  pathologischen  Bildungsvorganges  in 
Erscheinung  treten,  wie  er  durch  die  gleichzeitige  Anophthalmie 
repräsentiert  wird.  Während  der  regelrechten  fötalen  Entwicklung 
findet  man  nämlich  die  Augen  schon  frühzeitig  angedeutet,  und  selbst 
zu  der  Zeit,  wo  die  Urform  des  Mundes  sichtbarer  wird,  sind  sie 
schon  sehr  bestimmt  in  ihren  allgemeinen  und  wichtigen  Teilen  vor- 
handen (v.  Ammon). 

Ueber  die  kausale  Genese  der  Aprosopie  sind  wir  völlig  im  un- 
klaren. 


Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  i. 
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Proboscis  lateralis. 

Das  gemeinsame  Charakteristikum  dieser  zu  den  Spaltbildungen 
des  Gesichts  in  genetischer  Beziehung  stehenden  Mißbildung  besteht 
in  dem  Vorhandensein  eines  eigentümlichen,  konisch  gestalteten  rüssel- 
förmigen  Gebildes,  welches  in  der  Gegend  des  inneren,  seltener  des 
äußeren  Augenwinkels  vom  Orbitaldach  herabhängt  und  der  bei 
Cyclopie  beobachteten  Rüsselbildung  sehr  ähnlich  sieht  (s.  Fig.  125, 
126,  127). 

Eine  genaue  Untersuchung  dieses,  wie  es  scheint,  stets  nahezu 
gleichartig  beschaffenen  Rüssels  ergab  in  einem  von  Kirchmayr  be- 
obachteten Falle  folgendes:  Die  trichterförmige  Bildung  ist  überall 
mit  Haut  bedeckt,  am  unteren  Ende  sieht  man  eine  grubige  Ein- 
ziehung, welche  in  einen  das  ganze  Gebilde  durchsetzenden  Zentral- 
kanal führt.  Dieser  reicht  bis  zu  der  aus  einem  knorpeligen  Zapfen 
gebildeten  Basis  und  entleert  beim  Weinen  eine  salzige  Flüssigkeit. 


Fig.  125.    Proboscis  lateralis  (nach  Selenkoff). 

Die  mikroskopische  Untersuchung  des  Rüsselchens  zeigte  im  Zentrum 
einen  hyalinen  Knorpeizapfen,  der  in  ein  von  einer  Fettschicht  um- 
gebenes Bindegewebe  überging.  Haut  und  Fettschicht  enthielten 
Bündel  quergestreifter  Muskulatur.  Am  Ansatzteil  verliefen  inner- 
halb des  dichten  Bindegewebes  starke  Nervenstämme.  Die  peripheren 
Teile  des  Zentralkanals  waren  mit  einem  mehrschichtigen  hohen 
Zylinderepithel  ausgekleidet,  unter  dem  reichliche  Schleimdrüsen  lagen. 
Nur  die  äußersten  dem  freien  Rande  nahen  Partien  zeigten  ein  ge- 
schichtetes Pflasterepithel.  Seefelder  fand  in  der  im  übrigen  gleich- 
artigen Rüsselbildung  eine  wohlentwickelte  Tränendrüse.  Kurz  zu- 
sammengefaßt, finden  wir  also  in  ihr  eine  ganze  Reihe  von  Bestand- 
teilen der  Weichteilnase,  wenn  auch  in  atypischer  Ausbildung  und 
Anordnung. 

Neben  dieser  allen  Fällen  gemeinsamen,  übereinstimmend  ge- 
bauten Appendix,  wegen  deren  die  Bezeichnung  der  ganzen  Deformität 
als  Proboscis  lateralis  am  Platze  erscheint,  finden  sich  im  Aufbau 
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der  Teile  des  Gesichtsschädels  eine  Reihe  von  Abweichungen,  die 
jedoch  in  verschiedenen  Fällen  Verschiedenheiten  zeigen. 

Am  konstantesten  sind  die  Veränderungen  im  Bereich  der 
Nase.  Fast  immer  fehlt  nämlich  auf  der  Seite  der  Rüsselbildung 
die  entsprechende  eine  Seite  der  Nase  ganz  oder  ist  rudimentär 
entwickelt. 

Selenkoff  (Fig.  125)  erhob  bei  völligem  Fehlen  einer  Nasen- 
hälfte folgenden  autoptischen  Befund:  Beide  Hirnhemisphären  sind 
vollständig  geschieden,  der  rechte  Bulbus  olfactorius  ist  rudimentär 
entwickelt,  das  Os  ethmoidale  und  die  Lamina  cribrosa  der  rechten 
Seite  fehlen,  sonst  ist  die  Schädelbasis  normal.  Der  Nasenrücken 
ist  stark  abgeflacht,  das  rechte  Nasenbein  fehlt,  dafür  ist  der  ent- 
sprechende Processus  nasalis  des  Oberkiefers  stark  entwickelt.  Die 
linke] Hälfte  der  Nase  ist  äußerlich  normal  gebildet.    Es  fehlt  die 


Fig.  126.  Proboscis  lateralis  (nach  Peters).  Der  Rüssel  inseriert  in  der 
Gegend  des  äußeren  Augenwinkels. 

rechte  Choane;  an  ihrer  Stelle  findet  sich  eine  flache  von  Knochen 
und  Schleimhaut  bedeckte  Mulde.  Die  rechte  Nasenhöhle  sowie  die 
entsprechende  Stirn-  und  Kieferhöhle  sind  nicht  vorhanden.  Die 
rechte  Augenspalte  ist  von  dreieckiger  Form,  nach  oben  und  innen 
spitz  zulaufend.  Tränenpunkte  und  Tränenkanal  fehlen.  Als  Rudi- 
ment des  Tränensackes  findet  sich  ein  kleiner  Blindsack. 

In  den  geringeren  Graden  der  Defektbildung  sind  das  Nasenbein 
und  Teile  der  am  Septum  angrenzenden  Hautbedeckung  der  fehlenden 
Nasenhälfte  vorhanden  (Landow).  Auch  die  Tränenwege  können  in- 
takt befunden  werden.  Nur  in  dem  von  Kirchmayr  beschriebenen 
Falle  war  auch  die  Nase  auf  der  Seite  der  Rüsselbildung  normal 
entwickelt  (Fig.  127). 

In  den  höheren  Graden  der  Mißbildung  pflegt  sich  der  Defekt 
nicht  auf  die  Nase  zu  beschränken,  sondern  auch  am  Oberkiefer 
nachweisbar  zu  sein,  indem  auf  der  gleichen  Seite  ein  Schneide- 
zahn mit  der  zugehörigen  Alveole  fehlen  kann.    Alveolarfortsatz  und 
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Oberlippe  der  betreffenden  Seite  sind  infolgedessen  in  horizontaler 
Richtung  verkürzt. 

Endlich  sind  ziemlich  regelmäßig  Veränderungen  am  Auge  auf 
der  Seite  der  Rüsselbildung  zu  beobachten,  die  in  Colobom  des  oberen 
oder  unteren  Lides,  mit  oder  ohne  Colobom  der  Iris  und  auch  der 
Chorioidea  bestehen.  Seltener  wird  der  Augapfel  rudimentär  ent- 
wickelt gefunden,  oder  es  besteht  Anophthalmus. 


Fig.  127.   Proboscis  lateralis  mit  Hasenscharte  (nach  Kiechmayr). 

Formale  Genese. 

Es  unterliegt  wohl  keinem  Zweifel,  daß  die  bei  der  Proboscis 
lateralis  regelmäßig  zu  beobachtende  Rüsselbildung  aus  dem  Teil  der 
paarigen  Anlage  hervorgegangen  ist,  welcher  die  mehr  oder  weniger 
defekte  Nasenhälfte  hätte  bilden  sollen.  Ungewiß  ist  dagegen,  wie- 
viel von  der  einen  Nasenanlage  in  jedem  einzelnen  Falle  zum  Aufbau 
des  Rüssels  verwendet  ist.  Denn  der  gleichartigen  Beschaffenheit  des 
Rüssels  entspricht  nicht  immer  ein  gleich  beschaffener  Defekt  in  der 
Bildung  der  entsprechenden  Nasenhälfte. 

Daß  die  ganze  zur  Rüsselbildung  führende  Entwicklungsstörung 
in  naher  Beziehung  zu  den  Bildungsstörungen  im  Bereich  gewisser 
embryonaler  Gesichtsspalten  steht,  scheint  ebenfalls  ziemlich  sicher 
zu  sein ;  die  verschiedenen  Fälle  lassen  jedoch  auch  in  dieser  Be- 
ziehung eine  gleichmäßige  Beurteilung  nicht  zu.  Bischoff  glaubt, 
daß  es  sich  bei  der  Proboscis  lateralis  im  wesentlichen  um  eine 
Medianspaltung  des  Obergesichts  mit  Defektbildung  im  Bereich  einer 
Hälfte  des  Stirnfortsatzes  handele  und  daß  der  Rüssel  als  Rudiment 
der  betreffenden  defekten  Hälfte  des  Stirnfortsatzes  aufzufassen  sei. 
Eine  Medianspaltuug  des  Obergesichts  oder  vielmehr  der  Nasen- 
anlage müsse  man  annehmen,  weil  sonst  eine  gesonderte  Entwicklung 
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des  rechten  und  linken  Nasenrohres  unmöglich  wäre.  Bischofp  be- 
zeichnet die  Proboscis  lateralis  demnach  als  typische  Abart  der 
medianen  Nasenspalte.  Die  ungleiche  Ausbildung  beider  Nasen- 
hälften in  manchen  Fällen  von  Doggennase,  wobei  gelegentlich  eine 
Nasenhälfte  rudimentär  entwickelt  ist,  ließe  sich  vielleicht  als  Vor- 
stadium der  Rüsselbildung  ansehen  (siehe  unter  Medianspalte  der 
Nase).  Diese  Erklärung  dürfte  namentlich  für  die  Fälle  zutreffen, 
in  denen  gleichzeitig  ein  Defekt  des  aus  dem  inneren  Nasenfortsatz 
entstehenden  Zwischenkiefers  beobachtet  wird.  Nicht  zutreffend  ist 
sie  dort,  wo  die  vom  inneren  Nasenfortsatz  abstammenden  Teile  — 
Zwischenkiefer,  Septumhälfte  der  mißbildeten  Seite  —  erhalten  sind, 
und  im  wesentlichen  nur  das  für  die  seitliche  Nasenwand  und  den 
Nasenflügel  bestimmte,  aus  dem  lateralen  Nasenfortsatz  sich  bildende 
Material  defekt  gefunden  wird.  Hier  liegt  die  Annahme  nahe,  daß 
der  laterale  Nasenfortsatz  das  Material  für  die  Rüsselbildung  geliefert 
haben  könnte:  aus  irgendwelchen  Ursachen  könnte  seine  Vereinigung 
mit  dem  Oberkieferfortsatz  im  Bereich  der  Augennasenrinne  ver- 
hindert, der  in  seiner  Entwicklung  gehemmte  Nasenfortsatz  ganz  oder 
teilweise  von  einer  weiteren  Beteiligung  am  Aufbau  der  Nase  aus- 
geschlossen worden  sein  und  nun  unter  vollkommen  veränderten  Be- 
dingungen in  atypischer  Weise  sich  zu  dem  rüsselförmigen  Gebilde 
entwickelt  haben.  Nach  dem  Ausscheiden  des  seitlichen  Nasenfort- 
satzes hätten  wir  einen  Defekt  zwischen  Oberkiefer  und  mittlerem 
Nasenfortsatz  zu  erwarten.  In  der  Tat  finden  sich  in  den  häufigen 
Colobombildungen  am  Auge  noch  Andeutungen  eines  solchen  Defektes, 
der,  wie  man  annehmen  darf,  durch  Verwachsung  des  Oberkieferfort- 
satzes mit  dem  medialen  Nasenfortsatz  geschlossen  worden  ist.  Hier 
bestehen  zweifellos  nahe  Beziehungen  der  Proboscis  late- 
ralis zu  den  schrägen  Gesichtsspalten,  und  es  ist  interessant, 
daß  Fehlen  einer  Nasenhälfte,  freilich  ohne  Rüsselbildung,  mit  ähn- 
licher Ueberbrückung  des  Defektes  und  typischer  intrauterin  verheilter 
schräger  Gesichtsspalte  beobachtet  worden  ist.  (Siehe  Hensen  unter 
„schräge  Gesichtsspalte".) 

Daß  auch  diese  Erklärung  wiederum  nur  für  einen  Teil  der  Fälle 
von  Proboscis  lateralis  zutrifft,  daß  die  Rüsselbildung  nicht  immer 
einfach  als  der  vorgeschobene  laterale  Nasenfortsatz  erklärt  werden  kann 
(Landow),  ergibt  sich  aus  der  Betrachtung  des  KiRCHMAYRschen  Falles, 
wo  alle  Teile,  welche  sich  von  diesem  Fortsatz  ableiten,  auf  der  Seite 
der  Rüsselbildung  vorhanden  waren.  Ob  hier  der  Rüssel  als  ein  aus 
unbekannten  Gründen  normwidrig  gewachsener  Teil  des  seitlichen 
Nasenfortsatzes  oder  als  ein  Abkömmling  des  Siebbeins  aufzufassen 
ist,  läßt  sich  nach  Ansicht  Kirchmayrs  nicht  mit  Sicherheit  ent- 
scheiden. Es  hat  jedenfalls  den  Anschein,  als  ob  eine  Monstrosität, 
die  für  gewöhnlich  als  Ausdruck  einer  Defektbildung  aufzufassen  ist, 
gelegentlich  auch  als  Exzeßbildung  auftreten  kann,  wie  dies  auch  sonst 
wohl  in  der  Teratologie,  z.  B.  in  der  Genese  der  Auricularanhänge, 
beobachtet  wird.  Auch  Kirchmayr  verlegt  den  Angriffspunkt  der 
zu  der  Mißbildung  führenden  Schädigung  in  den  Bereich  der  von 
der  Mundbucht  zwischen  Stirn-  und  Oberkieferfortsatz  zum  Auge 
ziehenden  embryonalen  Furche,  also  in  das  Gebiet  der  schrägen  Ge- 
sichtsspalte. 

Ob  bei  der  Proboscis  lateralis  der  Bildungsdefekt  der  peripheren 
Anlage  häufiger  mit  einem  solchen  seiner  zentralen  Anlage  verbunden 
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ist,  wie  es  Selenkoff  beschreibt,  muß  beim  Mangel  weiterer 
Sektionsbefunde  vorläufig  unentschieden  gelassen  werden. 

Als  den  verschiedenen  Auffassungen  Gemeinsames 
kann  vorläufig  nur  angeführt  werden,  daß  wir  es  bei 
der  Proboscis  lateralis  mit  einer  komplizierten,  durch 
Schädigung  eines  Nasenfeldes  in  einem  sehr  frühen 
Stadium  der  Entwicklung  entstandenen  Mißbildung  zu 
tun  haben.  Als  teratogenetischeXerminationsperiode 
kommen  nur  die  ersten  Wochen  des  Embryonallebens 
in  Betracht. 

Kausale  Genese. 

Hinsichtlich  der  Ursache  dieser  Entwicklungsstörung  sind  wir 
auf  Hypothesen  angewiesen.  Landow  nimmt  störende  Einflüsse 
eines  amniotischen  Stranges  an,  der  durch  Vorlagerung  die  Entwick- 
lung des  einen  Nasenfeldes  gehemmt  habe,  Bischoff  einseitiges 
festeres  Anliegen  der  Kopfkappe  des  Amnions,  wodurch  der  Schädel 
auf  dieser  Seite  komprimiert  und  der  Nasenfortsatz  gewissermaßen 
aus  seiner  normalen  Lage  herausgedrängt  worden  wäre.  Feste  An- 
haltspunkte für  eine  solche  amniotische  Genese  lassen  sich  in  keinem 
der  beobachteten  Fälle  gewinnen. 

Peters  glaubt  mit  Kundrat,  daß  durch  eine  Encephalocele  resp. 
Meningocele  die  beiden  Nasenanlagen  getrennt  worden  seien  und  die 
eine  sich  in  abnormer  Weise  entwickelt  habe.  „Trennt  diese  Hernie 
die  beiden  Nasenfelder  inklusive  der  Riechgrube,  dann  muß  eine  in 
der  Medianlinie  gespaltene  Nase  zustande  kommen,  deren  Hälften  gut 
entwickelt  sind ;  geht  die  Ausbuchtung  dagegen  in  seitlicher  Richtung 
vor  sich,  so  kann  die  eine  Nasenhälfte  zu  normaler  Entwicklung  ge- 
langen, während  die  andere  durch  eine  frühzeitige  Schädigung  des 
Nasenfeldes  sich  abnorm  entwickelt,  derart,  daß  die  abgedrängte  Riech- 
grube einen  Rüssel  bildet,  während  die  die  äußeren  Teile  der  Nase  und 
das  knöcherne  Gerüst  bildenden  Derivate  des  Nasenfeldes  sich  un- 
gestört entwickeln  oder  verkümmern  können."  Auch  diese  Hypothese 
würde  nur  dann  Beweiskraft  besitzen,  wenn  wirklich  eine  solche 
Meningocele  im  Verein  mit  der  Proboscis  lateralis  festgestellt  wäre: 
dies  trifft  aber  in  keinem  einzigen  Falle  zu.  Ja  die  Schädelformation 
bietet  meist  nicht  den  geringsten  Anhaltspunkt,  aus  dem  die  Schluß- 
folgerung auf  das  auch  nur  zeitweise  Bestehen  einer  Meningocele  ge- 
rechtfertigt erschiene. 

Wenn  wir  noch  hinzufügen,  daß  See  Felder  bei  dem  typischen 
Verhalten  der  Mißbildung  die  Möglichkeit  einer  Entstehung  durch 
mechanische  Einflüsse  ausschließt  und  eine  Keimesanomalie  annimmt, 
so  sehen  wir  auch  hier,  wie  so  häufig  in  der  Lehre  von  der  kausalen 
Genese  der  Mißbildungen,  die  wichtigsten  immer  wiederkehrenden  An- 
schauungen vertreten,  ohne  daß  einer  jeden  mehr  als  hypothetischer 
Wert  beigemessen  werden  kann. 
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Kongenitale  Fisteln  und  Dermoide  des  Gesichts. 

Zweifellos  genetische  Beziehungen  zu  den  Spaltbildungen  des 
Gesichts  zeigen  die  angeborenen  Fisteln  und  die  unter  dem  Namen 
„Dermoid"  oder  „Dermoidcyste"  bekannten  Geschwulstbildungen  der 
Gesichtsgegend. 

Die  kongenitalen  Fisteln  des  Gesichts  sind  seltene 
Mißbildungen,  seltener  als  die  Fisteln  am  Halse  im  Bereich  der  em- 
bryonalen Kiemenfurchen,  mit  denen  sie  entwicklungsgeschichtlich 
nahe  verwandt  sind. 

Es  ist  bemerkenswert,  daß  für  fast  alle  fötalen  Spalten  des  Gesichts 
auch  entsprechende  angeborene  Fisteln  beobachtet  worden  sind.  Sehen 
wir  hier  ab  von  der  Fistula  auris  congenita,  die  an  anderer  Stelle  dieses 
Werkes  gewürdigt  worden  ist,  so  finden  wir  Fistelbildungen  auf 
dem  Nasenrücken  in  der  Medianlinie  der  Nase,  die  sich  bis  an 
den  unteren  Rand  der  Nasenbeine  oder  auch  unter  dieselben  eine 
Strecke  weit  nach  oben  verfolgen  lassen ,  stets  blind  endigen  und 
niemals  mit  dem  Naseninnern  oder  mit  der  Stirnhöhle  in  Verbindung 
stehen,  v.  Mangolt  sah  eine  solche  Fistel  gleichzeitig  mit  medianer 
Nasenspalte  inmitten  des  muldenförmig  vertieften  Nasenrückens. 

Als  sehr  seltener  Befund  erwähnt  Lexer  in  der  Mitte  eines 
Nasenflügels  eine  angeborene  trichterförmige  Einziehung  der  Haut, 
unter  welcher  ein  feiner  Gang  wenige  Millimeter  weit  nach  oben 
führte  und  blind  endigte. 

Fistelbildung  an  der  Oberlippe  hat  Feurer  beschrieben. 
Die  Fistelöffnung  fand  sich  dicht  am  rechtsseitigen  Rand  des  Philtrum 
au  der  Stelle  der  seitlichen  Oberlippenspalte  im  Bereich  des  hier 
etwas  verbreiterten  Lippenrotes.  Eine  Sonde  führte  senkrecht  nach 
oben  bis  an  den  unteren  Rand  des  rechten  Nasenloches,  das  blinde 
Ende  lag  etwas  oberhalb  der  Umschlagstelle  der  Lippenschleimhaut 
dicht  unter  derselben.  Die  Auskleidung  des  Fistelganges  entsprach 
im  äußeren  Abschnitt  mehr  der  Haut,  im  Innern  der  Mundschleimhaut. 

Im  Verein  mit  intrauterin  vernarbter  schräger  Ge- 
sichtsspalte fand  Kraske  dort  wo  die  Schleimhaut  der  Lippe 
sich  auf  den  Alveolarfortsatz  überschlug,  einen  feinen  Kanal,  der  hart 
am  Knochen  in  der  Richtung  der  Spalte  ca.  3V2  cm  weit  nach  oben 
zu  verfolgen  war. 

In  den  Bereich  der  queren  Wangen  spalte  fällt  offenbar 
eine  von  Trendelenburg  beobachtete  angeborene  Wangenfistel : 
der  Unterkiefer  war  dabei  rudimentär  entwickelt  und  asymmetrisch, 
vor  den  Ohren  fanden  sich  einige  Auricularanhänge. 

Ein  sehr  charakteristisches  Bild  gewähren  gewisse  an  der  Unter- 
lippe beobachtete  Fisteln,  die  meist  mit  doppelseitiger,  seltener 
einseitiger  Cheilognathopalotoschisis  verbunden  sind,  aber  auch  ohne 
diese  Spaltbildung  vorkommen. 
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Bei  dieser  Mißbildung  handelt  es  sich  um  zwei  symmetrisch  zu 
beiden  Seiten  der  Medianebene  gelegene,  blind  endigende  Kanäle,  die 
in  annähernd  sagittaler  Richtung  gerade  abwärts  oder  etwas  diver- 
gierend oder  konvergierend  die  Unterlippe  durchziehen.  Die  vordere 
Oeifnung  eines  jeden  Kanals  liegt  im  Lippenrot,  das  hintere  Ende 
dicht  unter  der  Lippenschleimhaut.  Oft  treten  die  Fisteln  ohne  er- 
hebliche Veränderungen  der  übrigen  Unterlippe  auf,  in  anderen  Fällen 
zeigt  die  Unterlippe  einen  kleinen  Höcker,  auf  dessen  Höhe  die 
feine  Fistel  mündet.  Diese  in  einer  kleinen  Delle  sitzenden  Höckerchen 
können  vorgestülpt  und  wieder  zurückgezogen  werden. 

Einigemal  ist  ein  napfartiges  prominentes  Gebilde  in  der  Mitte 
der  Unterlippe  beschrieben,  in  dessen  Grund  rechts  und  links  von  der 
Mittelline  die  beiden  Fisteln  münden  und  welches  durch  Muskel- 
kontraktion rüsselartig  vorgeschoben  werden  konnte  (Roose,  Oberst). 

Die  mikroskopische  Untersuchung  exzidierter  Fisteln  hat  ergeben, 
daß  der  Fistelgang  mit  Schleimhaut  ausgekleidet  ist,  die  im  Anfangs- 
teil des  Kanals  die  Charaktere  des  Lippenrots,  im  Endteil  die  Eigen- 
schaften der  Lippen-  und  Mundschleimhaut  zeigt  (Stieda). 

Unter  Dermoid  wird  bekanntlich  ein  cystischer  Tumor  ver- 
standen, der,  kongenitalen  Ursprungs,  bei  der  Geburt  oft  nur  klein 
und  unbemerkt,  sich  im  späteren  Leben  mit  dem  allgemeinen 
Körperwachstum  ebenfalls  zu  vergrößern  und  dann  erst  bisweilen 
in  Erscheinung  zu  treten  pflegt.  Der  epidermoidale  Ursprung 
dieser  Tumoren  dokumentiert  sich  durch  das  histologische  Bild  der 
Cystenwand,  welche  die  Attribute  der  normalen  Cutis  —  Papillar- 
körper,  Haare  und  Haarbälge,  Talg-  und  selbst  Schweißdrüsen  — 
besitzt. 

Derartige  Tumoren  werden  im  Bereich  des  Gesichts  verhältnis- 
mäßig selten  beobachtet.  Wir  sehen  hier  ab  von  einer  Besprechung 
der  häufigeren  Dermoide  des  Supraorbitalrandes  bzw.  des  oberen 
Augenlides  und  der  intraorbitalen  Dermoide,  die  in  ursächlichem  Zu- 
sammenhang stehen  mit  der  primären,  durch  Einstülpung  des  Ekto- 
derms  entstandenen  Linsenanlage,  sowie  der  durch  Abschnürung  der 
Labyrinthanlage  entstandenen  Dermoidcysten  in  der  Umgebung  des 
Ohres.  Auch  die  am  Hirnschädel  in  der  Gegend  der  großen  Fontanelle 
und  der  Protuberantia  occipitalis  externa  gelegentlich  beobachteten 
Dermoide  sollen  hier  nur  erwähnt  werden. 

Von  den  uns  interessierenden,  mit  den  Spaltbildungen  des  Ge- 
sichts in  genetischem  Zusammenhang  stehenden  Tumoren  sind  in  erster 
Linie  die  im  Bereich  der  medialen  Nasenfurche  liegenden 
zu  nennen.  Diese  Dermoide  finden  sich  auf  dem  Nasenrücken,  auf 
dem  sie  bisweilen  bis  zur  Nasenspitze  herabreichen,  an  der  gleichen 
Stelle  wie  die  oben  beschriebenen  Fisteln  und  haben  mit  diesen  auch 
das  gemein,  daß  sie  sich  nach  oben  bis  unter  die  Nasenbeine  er- 
strecken, diese  von  der  knorpeligen  Nase  abheben  und  gelegentlich 
sogar  bis  zur  Nasenwurzel  reichen  können  (Fig.  128).  Niemals  liegen 
diese  Tumoren  vor  den  Nasenbeinen.  Durch  Druck  des  Cysteninhaltes 
wird  bei  der  Vergrößerung  der  Cyste  das  umgebende  Gewebe  nicht 
selten  in  Mitleidenschaft  gezogen,  der  Nasenseitenwandknorpel  wird 
defekt,  der  Septumknorpel  ausgehöhlt,  so  daß  die  Geschwulst  der 
Nasenschleimhaut  anliegen  kann. 

In  den  Bereich  derAugennasenrinne  fallen  wohl  jene 
Dermoidcysten,  die  in  der  Nähe  des  inneren  Augenwinkels  und  seit- 
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lieh  an  der  Nase,  in  der  Gegend  der  Nasenvvangen-  und  Nasolabial- 
falte  beobachtet  sind.  In  einem  derartigen  von  Bramann  beschrie- 
benen Falle  breitete  sich  die  aus  mehreren,  durch  Bindegewebe  ver- 
bundenen Abschnitten  bestehende  Geschwulst  vom  Processus  nasalis 
des  Oberkiefers  herab  bis  zur  Gegend  des  Eckzahns  aus,  wobei  sie 
sich  ziemlich  genau  in  der  Falte  zwischen  Nase  und  Wange  bzw. 
Lippe  hielt  (Fig.  129). 


Fig.  128.  Fig.  129. 


Fig.  128.  Große  Dermoidcyste  auf  dem  knorpeligen  Nasenrücken,  die  von  der 
Nasenspitze  bis  unter  die  Nasenbeine  hinaufgeht  und  die  letzteren  ein  wenig  nach 
vorn  drängt  (nach  Bramann). 

Fig.  129.  9-jähriger  Knabe  mit  einer  auf  der  lateralen  Hälfte  der  knorpeligen 
und  knöchernen  Nase  und  zum  Teil  in  der  Nasenwangenfurche  gelegenen,  bis  etwa 
zum  Cantus  internus  hinaufreichenden  Dermoidcyste  (nach  Bramann). 

Dem  Gebiet  der  queren  Wangenspalte  gehören  otfenbar 
Dermoide  an,  wie  sie  von  Lannelongue  beschrieben  sind.  Der 
Tumor  lag  einmal  in  der  vorderen  Partie  der  Wange,  etwa  IV2  cm 
hinter  der  Lippenkommissur,  einmal  am  vorderen  Rand  des  Masseter 
und  einmal  an  der  Außenseite  dieses  Muskels.  Auch  die  sehr  seltenen 
Cysten  unter  dem  Jochbogen  sind  vielleicht  hierherzurechnen. 

Auffallenderweise  sind,  wie  es  scheint,  Dermoidcysten  im  Bereich 
der  seitlichen  Oberlippenspalte  bisher  nicht  beobachtet  worden  ^). 


1)  Daß  die  den  Dermoiden  genetisch  nahe  verwandten  Teratome  nicht  allzu 
selten  im  Bereich  kongenitaler  Spaltbildungen  des  Gesichts  angetroffen  werden,  geht 
aus  den  vorigen  Kapiteln  zur  Genüge  hervor.  Hier  mag  noch  erwähnt  werden,  daß  auch 
andere  angeborene  Geschwülste  in  Verbindung  mit  Gesichtsspalten  beobachtet  werden. 
Es  sind  das  namentUch  die  sogenannten  fissuralen  Angiome.  Schon  ViRCHOW 
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Durch  Platzen  der  Cyste  oder  nach  unvollkommener  Operation 
derselben  können  Fistelbildungen  entstehen,  die  wegen  der  überein- 
stimmenden Lage  mit  den  oben  beschriebenen  primären  kongenitalen 
Fisteln  leicht  verwechselt  werden  können. 

Pormale  Genese. 

Daß  die  kongenitalen  Fisteln  und  Dermoidcysten  als  zwei  Er- 
scheinungsformen derselben  Mißbildung  anzusehen  sind,  daß  die  Fisteln, 
wie  Bramann  meint,  gleichsam  den  Uebergang  zu  den  Dermoiden 
bilden,  erscheint  mir  nicht  bewiesen.  Daß  beide  ihrem  Sitz  nach 
übereinstimmen,  ergibt  sich  aus  den  genetischen  Beziehungen,  in 
denen  beide  zu  den  kongenitalen  Spaltbildungen  stehen. 

Soweit  die  Fisteln  primär,  nicht  sekundär  durch  Bersten  eines 
Dermoides,  entstanden  sind,  dürften  sie  mit  Recht  als  der  leichteste 
Grad  der  unvollkommenen  Verschmelzung  einer  fötalen  Spalte  an- 
zusehen sein,  während  die  Dermoide  ihre  Entstehung  einer  fötalen 
Inklusion  und  selbständigen  Weiterentwicklung  ektodermaler  Bestand- 
teile verdanken,  also  in  gewissem  Sinne  als  Exzeßbildung  zu  be- 
zeichnen sind.  Daß  eine  solche  gerade  an  den  Stellen,  wo  Spalten, 
Furchen  und  Vertiefungen  der  Körperoberfläche  sich  schließen,  am 
ehesten  zustande  kommen  wird,  liegt  auf  der  Hand  und  erklärt  die 
Konstanz  des  Sitzes  der  Dermoide.  Daß  im  späteren  Leben  die 
Dermoidcysten  in  ihrer  Lage  nicht  immer  genau  den  Vereinigungs- 
linien der  Gesichtsfortsätze  entsprechen,  ist  nach  Bergmanns  Ansicht 
deswegen  begreiflich,  weil  die  dem  Periost  und  Knochen  adhärente 
Cyste  sich  während  des  Knochenwachstums  durch  Apposition  an  den 
Knochenrändern  mit  ihrer  ursprünglichen  Unterlage  immer  mehr  von 
den  Spalträndern  entfernen  muß. 

Schwierig  zu  erklären  ist  die  Genese  der  Unterlippenfisteln,  in  der 
Hauptsache  wohl  wegen  der  noch  nicht  in  allen  Punkten  genügend  er- 
forschten Entwicklung  des  Unterkiefers.  Die  Ansicht  von  Murray,  wo- 
nach die  Entstehung  der  Fisteln  auf  eine  fötale  Erkrankung  der  Schleim- 
drüsen zurückzuführen  sei,  kann  ebensowenig  anerkannt  werden,  wie 
die  Demarquays,  der  in  den  Fistelgängen  abnorm  entwickelte  Follikel 
sieht.  Die  meisten  Autoren  haben  sich  Roose  angeschlossen  und 
erklären  die  Unterlippenfisteln  als  Hemmungsbildung,  entstanden 
durch  mangelhafte  Verwachsung  der  Furchen  zwischen  den  beiden 
paarigen  Seitenteilen  und  einem  unpaaren  Mittelstück,  aus  denen  sich 
der  Unterkiefer  bilden  solle.  Stieda  hat  demgegenüber  darauf  hin- 
gewiesen, daß  die  Existenz  eines  bei  dieser  Erklärung  vorausgesetzten 
Mittelstückes  nicht  bewiesen  sei:  seiner  Ansicht  nach  sind  die  Unter- 
lippenfisteln entstanden  aus  den  normalerweise  in  einem  gewissen 
Stadium  in  der  Entwicklung  an  der  Unterlippe  auftretenden  seitlichen 


hat  Beziehungen  dieser  Tumoren  zu  den  fötalen  Spaltbildungen  angenommen :  „Sehr 
leichte  irritative  Zustände  mögen  genügen,  um  an  den  Eändern  und  im  Umfange 
dieser  Sjoalten,  welche  an  sich  sehr  reich  mit  Gefäßen  versehen  sind,  eine  stärkere 
Ausbildung  derselben  hervorzurufen,  die  sich  möglicherweise  als  Naevus  zu  erkennen 
gibt,  die  aber  auch  wohl  ganz  latent  bleibt  und  erst  später  manifest  wird"  (Die 
krankhaften  Geschwülste,  Bd.  III,  S.  306).  Nach  Borrmann  können  auch  C  a  r  c  i  - 
nome  fissural  im  Gesicht  vorkommen  und  daher  auf  Entwicklungsstörungen 
zurückgeführt  werden.  Näher  auf  diese  Frage  einzugehen .  würde  hier  zu  weit 
führen. 
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Furchen.  Diese  später  für  gewöhnlich  völlig  verschwindenden  Furchen 
können  durch  exzessives  Wachstum  zu  persistierenden  Kanälen  um- 
gebildet werden.  Endlich  weist  Oberst  darauf  hin,  daß  die  Fisteln 
möglicherweise  aus  Epithelperlen  entständen,  die  sich  in  der  Um- 
gebung der  embryonalen  medianen  Unterlippenfurche  gebildet  haben 
könnten. 

Kausale  Genese. 

Ueber  die  Ursache  der  Fistel-  und  Dermoidbildung  wissen  wir 
nichts  Sicheres.  Auf  die  Einwirkung  von  Amnionsträngen  oder  -Ver- 
wachsungen zu  rekurrieren,  hat  noch  weniger  Wahrscheinlichkeit  für 
sich  als  bei  vielen  Fällen  von  Gesichtsspalten.  Nach  der  Ansicht  von 
Bramann  lassen  sich  die  durch  die  Untersuchungen  von  Van  Beneden 
festgelegten  entwicklungsgeschichtlichen  Vorgänge  im  Bereich  der 
Kopfkappe  des  Amnions  sehr  gut  zur  Erklärung  der  Entstehung  der 
Dermoide  des  Gesichts  heranziehen.  Da  das  nur  aus  Epiblast  und 
Hypoblast  bestehende  Proamnion  längere  Zeit  der  Körperoberfläche 
anliegt  und  erst  allmählich  durch  Hineinwachsen  der  Mesodermschicht 
sich  zum  wahren  Amnion  umgestaltet,  so  können  Reste  vom  Proamnion 
an  den  gerade  zur  selben  Zeit  sich  bildenden  Spalten  und  Furchen 
im  Bereich  des  Gesichts  haften  bleiben  und  hier  Entwicklungs- 
hemmungen verschiedenen  Grades  oder  auch  eine  Retention  von 
Teilen  des  Epiblasts  bewirken.  Die  Dermoide,  die  aus  retinierten 
Teilen  des  Epiblasts  entstehen,  können  sich  daher  nur  in  einer  Zeit 
bilden,  in  welcher  das  Mesoderm  noch  nicht  die  beiden  Schichten 
getrennt  hat.  Dies  würde  erklären,  daß  gerade  da  die  meisten  Der- 
moide angetroffen  werden,  wo  besonders  früh  eine  Einstülpung  des 
Ektoderms  oder  die  Bildung  resp.  der  Verschluß  normaler  Spalten 
erfolgt  (Augen-  und  Labyrinthanlage,  Nasenwurzel),  während  dort, 
wo  später  nach  erfolgter  Differenzierung  ihrer  Gewebe  die  Spalten 
sich  schließen,  zu  einer  Zeit,  in  welcher  das  Proamnion  schon  durch 
das  wahre  Amnion  ersetzt  ist,  Dermoide  viel  seltener  angetroffen 
werden  bzw.  ganz  fehlen  (Oberlippe). 

Ob  diese  an  und  für  sich  bestechende  Hypothese  auf  die  mensch- 
liche Pathologie  anwendbar  ist,  muß  schon  deswegen  dahingestellt 
bleiben,  weil  die  ihre  Voraussetzung  bildenden  Vorgänge  in  der  Ent- 
wicklung des  Amnion  für  den  Menschen  bisher  nicht  bewiesen  sind. 

Für  die  Unterlippenfisteln  ist  als  ätiologisch  bemerkenswerte  Tat- 
sache ihre  ausgesprochene  Tendenz  zur  Vererbung  hervorzuheben. 
Nach  Beely  gehörten  von  15  Fällen  11  Familien  an,  in  welchen  diese 
Mißbildung  mehrfach  beobachtet  worden  war. 
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Die  Mißbildungen  des  Kopfes. 

II. 

Die  Cyclopie*). 

Von  E.  Scliwalbe  nnd  Herrn.  Josepliy. 

Die  Monstra,  die  hier  und  im  folgenden  Abschnitt  zu  beschreiben 
sind,  lassen  sich  morphologisch  kurz  charakterisieren  als  bilateral- 
symmetrische  Mißbildungen ,  bei  denen  median  gelegene  Teile  des 
Kopfes  fehlen  oder  zum  mindesten  sehr  mangelhaft  entwickelt  sind. 
Sie  sind  deshalb  in  gewissem  Sinne  als  Gegenstücke  der  symmetri- 
schen Doppelbildungen  zu  betrachten 

Es  lassen  sich  folgende  Hauptgruppen  unterscheiden : 
I.  Cyclopen  und  Arrhinencephalen,    bei  denen  die 
Mißbildung  die  vorderen  Hirnabschnitte,  Augen  und  Nasen 
betriift. 

II.  Otocephalen,  bei  denen  Ohr  und  Mund  mißbildet  sind. 
Kombinationen  von  Otocephalie  und  Cyclopie  sind  nicht 
selten. 

III.  Triocephalen. 

Sie  bilden  eine  eigene  kleine  Gruppe,  die  gewisse  Be- 
ziehungen zur  Otocephalie  hat. 

I.  Cyclopie  und  Arrliineucei)lialie. 
A.  Cyclopie  2). 

Das  auffallendste  äußere  Merkmal  der  Cyclopen  liegt  darin, 
daß  sich  bei  ihnen  ein  einfaches  oder  scheinbar  einfaches  Auge  — 
denn  seine  Zusammensetzung  aus  zwei  Komponenten  ist  meist  ohne 
weiteres  deutlich  —  in  der  Mitte  des  Antlitzes  findet.  Es  liegt  ge- 
nauer da,  wo  normalerweise  die  Nasenwurzel  sich  findet.  Man  be- 
kommt einen  Begriff  von  der  Mißbildung,  wenn  man  sich  aus  dem 


*)  Das  Kapitel  ist  unter  Benutzung  eines  älteren  von  mir  verfaßten  Manu- 
skriptes von  meinem  Assistenten  Dr.  Josephy  auf  Grund  eigener  Untersuchungen 
selbständig  bearbeitet  worden.  E  Schwalbe. 

1)  cf.  Wilder,  Morphology  of  Cosmobia. 

2)  Synonyma:  Cyclocephalie,  Cyclencephalie,  Synopsie,  Monophthalmie,  Mon- 
opsie.    Die  beiden  letzten  Bezeichnungen  sind  zweideutig  und  zu  verwerfen. 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III,  i.  14 


206 


Kapitel  V. 


Kopf  einen  median  gelegenen  Keil  herausgeschnitten  und  die  Schnitt- 
flächen aufeinander  gelegt  denkt.  Die  Spitze  des  Keils  sieht  nach 
hinten,  außerdem  ist  er  nach  oben,  dem  Gehirn  zu,  breiter  als  unten 
in  der  Gegend  des  Mundes.  Daraus  geht  schon  hervor,  daß  eine 
Reihe  von  Organen  mißbildet  sein  muß.    Es  sind  dies  erstens  und 

vor  allem  das  Gehirn, 
zweitens  die  Augen,  ferner 


Fig.  130.  Menschlicher  Cyclop.  1  Eüssel.  2  Auge. 
Fig.  131.    Cyclop  (nach  Vrolik). 


Lage  der  Augen  eine  besondere  Störung  in  ihrer  Entwicklung,  und 
bildet,  wenn  sie  überhaupt  zur  Ausbildung  kommt,  den  Rüssel 
(Proboscis)  der  Cyclopen. 


Auf  die  Cyclopen  der  griechischen  Sage  und  ihre  Beziehung  zu  der  Miß- 
bildung braucht  hier  nur  hingewiesen  zu  werden  (cf.  Ernst,  Mißbildungen  des  Ge- 
hirns, dieses  Handbuch).  Uebrigens  kennt  auch  das  deutsche  Märchen  „Cyclopen" 
(Kästner,  Doppelbildungen  in  der  Sammlung  Gaup  und  Nagel  No.  18,  S.  41). 
In  „Einäuglein,  Zweiäuglein,  Dreiäuglein"  (Grimms  Märchen)  hat  die  eine  der  drei 
Schwestern  ein  Auge  mitten  auf  der  Stirn  (Cyclop),  die  andere  drei  Augen,  davon 
eins  auf  der  Stirn  (Dicephalus  triophthalmus). 

Der  älteste  Fall  von  Cyclopie,  den  Taruffi  erwähnt,  findet  sich  in  einem 
Brief :  Landi  conte  Ippolito,  Lettera  al  figlio  Ottaviano  da  Vienna  Ii  8  settembre  1619. 

Ein  ziemlich  bekannter,  sehr  alter  Fall  ist  der  von  Licetus.  Die  Bezeichnung 
Cyclop  findet  sich  hier  nicht;  vielmehr  hält  Licetus  Cyclopen,  Pygmäen,  Mono- 
pöden  etc.  nicht  für  Mißbildungen. 

„Nullam  etenim  haec  vulgi  monstra  obtinent  monstri  conditionem,  una  ex- 
cepta  membrorum  structura  monstrorum  constitutionem  aemulante;  nam  et  in  suis 
regionibus  frequentissime,  immo  vero  quotidie  nascuntur,  ut  apud  nos  homines 
perfeeti;  .  .  .  .  ac  fiunt  ex  primario  naturae  instituto,  ut  parentes  in  specie  per 
omnia  coiisimili  perpetuentur ;  nec  in  eorum  conformatione  ullum  reperitur  vitium 
impediens  organizantia  principia"  (Licetus,  S.  45). 

Weitere  Angaben  über  ältere  Literatur  bei  Ballantyne,  S.  393  f. 


-Cyclopie, 
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Das  Aussehen  typischer  Cyclopen  mögen  zunächst  folgende  drei 
Fälle  veranschaulichen. 

Fig.  130  und  131  zeigen  menschliche  Cyclopen.  Bei  dem  ersten 
wird  ein  median  gelegener  Augapfel  von  den  Lidern  fast  vollständig 
verdeckt,  über  ihm  sitzt  ein  kleiner  Rüssel.  Der  zweite  Fall  läßt 
eine  deutlich  aus  zwei  Komponenten  zusammengesetzte  Cornea  er- 
kennen. 

Fig.  132  und  133  bringen  tierische  Cyclopen.  Bei  der  Ziege  fehlt 
ein  Rüssel.  Am  Auge  ist  nur  eine  Cornea  sichtbar.  Das  Schwein 
dagegen  läßt  am  Bulbus  deutlich  zwei  Hornhäute  erkennen ;  sie  stoßen 
in  der  Form  einer  liegenden  8  direkt  aneinander.  Hier  ist  eine  recht 
große  Proboscis  vorhan- 


den 
über 


die 
den 


nach  hinten 
Schädel  ge- 


schlagen ist. 

Die  drei  Fälle  zeigen 
verschiedene  Grade 
von  Cyclopie.  Es  sei 
auf  das  Schema  des  her- 
ausgeschnittenen Keils 
zurückgegriffen.  Man 
kann  sich  unschwer  vor- 
stellen, daß  der  Ausfall, 
der  durch  ihn  am  Kopf 
gesetzt  wird,  je  nach 
seiner  Größe  eine  ganz 
verschiedene  Ausdeh- 
nung erhält;  von  Formen, 
wie  sie  die  Ziege  mit 
dem  einfachen  Auge  dar- 
stellt, gelangt  man,  wenn 
der  Keil  kleiner  wird,  zu 
solchen,  wie  wir  sie  bei 
dem  Schwein  finden, 
dessen  Bulbus  zwei  Cor- 
neae hat.  Weiterhin  wird 
man  zu  Cyclopen  kom- 
men, bei  denen  über- 
haupt nur  noch  ein  ge- 
ringer Zusammenhang  zwischen  den  beiden  Komponenten  des  Bulbus 
besteht;  endlich  zu  solchen,  wo  getrennte  Augäpfel  in  einer  Orbita 
liegen,  oder  wo  schließlich  auch  die  Orbitae  sich  voneinander  entfernen. 
Alle  diese  Formen  existieren. 

Die  geringeren  Formen  der  Mißbildung  nun,  die  nicht  mehr  eigent- 
liche Cyclopen  sind,  weil  sie  getrennte  Augen  haben,  bezeichnet  man 
seit  Kundrat  alsArrhinencephaleu.  Die  üebergänge  zwischen 
ihnen  und  der  Cyclopie  im  engeren  Sinne  sind  so  allmähliche,  daß 
es  unmöglich  ist,  hier  eine  scharfe  Grenze  zu  ziehen.  Vielmehr 
bildet,  worauf  noch  einzugehen  sein  wird,  die  große  Gruppe 
Cyclopie  undArrhinencephalie  ein  ganz  außerordent- 
lich schönes  Beispiel  einer  „teratologischen  Reihe". 
Sie  führt  von  Formen  mit  ganz  geringer  Mißbildung  zu  den  schwersten 
Verbildungen  des  Kopfes. 

14* 


Fig.  132.   Cyclopische  Ziege. 
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Will  man  eine  genauere  Definition  geben,  so  ist  es  am  einfachsten, 
als  Cyclopen  die  Formen  zu  bezeichnen,  bei  denen  die  Augen  so  weit 
genähert  sind,  daß  nur  eine  einfache  Orbita  besteht.  Dies  ent- 
spricht der  von  Kundrat  vertretenen  Ansicht.    Doch  ist  zu  betonen, 

daß  diese  Trennung  eine 
^  ^  durchaus  künstliche  ist.  Die 

Grenze  ließe  sich  ebenso 
gut  da  ansetzen,  wo  es 
nicht  mehr  zur  Bildung 
eines  Rüssels  kommt,  son- 
dern eine,  wenn  auch  un- 
vollkommene Nase  sich  ent- 
wickelt. 

Die  so  als  Cyclopen 
definierten  Mißbildungen 
lassen  sich  nun  noch  in 
eine  Anzahl  von  Unter- 
gruppen ordnen.  Vrolik 
kennt  fünf  Arten. 

Die  Definition  der  Cy- 
clopie  lautet  bei  ihm:  „cy- 
clopum  nomine  intellegi  eos 
foetus  monstrosos,  in  quibus 
Visus  et  olfactus  apparatus 
ambo  sunt  deformes,  ita  ut 
alter  vel  deficiat,  vel  e  sede 
sua  sit  remotus,  alter  sim- 
plicior ,  vitiosus ,  debitam 
suam  sedem  non  occupet. 

Die  fünf  Unterarten 
werden  folgendermaßen  cha- 
rakterisiert. 

I.  Cyclopes,  in  quibus  oculi  vel  extus  non  conspiciuntur,  vel 
prorsus  deficiunt,  nonnunquam  deficiente  simul  naso,  nonnun- 
quam  proboscide  eins  locum  tenente. 

II.  In  secunda  specie  unica  est  orbita,  quae  simplicem  extus 
patentem  continet  oculi  bulbum,  nonnunquam  supra  eum  est 
nasi  vestigium,  proboscidem  referens. 

III.  Oculus  extus  est  simplex,  intus  duplex  et  nonnunquam 
proboscis  apparet,  vel  haec  etiam  deficere  potest. 

IV.  Quarta  species,  in  qua  duo  distincti  sunt  oculi  vel  arcte 
sibi  invicem  appositi,  vel  intervallo  a  se  invicem  separat!. 
Supra  eos  plerumque  est  proboscis  reflexa. 

V.  In  ea  (species)  proboscis  deorsum  dirigitur,  cylindro  osseo 
sustentata,  ita  ut  magis  ad  naturalem  formam  accedat. 
Oculus  vel  Simplex,  vel  duplex. 

Diese  Einteilung  hat  wohl  nur  ein  historisches  Interesse,  ist  aber 
wissenschaftlich  nicht  haltbar. 

Ein  anderes  System  stammt  von  Geoffroy  St.  Hilaire.  Seine 
„Monstres  cyclocephaliens"  zerfallen  in  folgende  Abteilungen. 


Fig.  öchweinecyclop,  von  vorne.  1  Rüssel. 
$  Auge  mit  zwei  Corneae,  s  Schnauzenähnlich 
vorspringender  Oberkiefer. 


Einteilung  der  Cyclopie. 
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A.  Deux  fosses  orbitaires  tres  rapprochees. 

1)  Deux  yeux  tres  -  rapproches  mais  distincts ;  appareil  nasal 
atrophie  et  ses  rudiments  apparens  ä  Fexterieur  sous  la  forme 
d'une  trompe  au  dessus  des  orbites.  Ethmocephales. 

2)  Deux  yeux  tres  rapproches,  mais  distincts ;  appareil  nasal  atro- 
phie, point  de  trompe.  Cebocephales. 

Ethmocephalen  und  Cebocephalen  werden  seit  Kundrat  zur 
Arrhinencephalie  gerechnet. 

B.  Une  seule  fosse  orbitaire. 

3)  Deux  yeux  contigus  ou  un  a'il  double ,  occupant  la  ligne 
mediane;  appareil  nasal  atrophie  et  formant  une  trjompe. 

Rhinocephales. 

4)  Deux  yeux  contigus  ou  un  ffiil  double,  occupant  la  ligne  mediane ; 
appareil  nasal  atrophie;  point  de  trompe.  Cyclocephales. 

5)  Deux  yeux  contigus;  ou  un  oeil  double  occupant  la  ligne  me- 
diane; appareil  nasal  atrophie  et  formant  une  trompe.  Mä- 
choires  rudimentaires,  bouche  tres  imparfaite  ou  nulle. 

S 1 0  m  0  c  e  p  h  a  1  e  s. 

Sieht  man  von  den  Stomocephalen,  die  nicht  hierher  gehören,  ab 
(cf.  S.  254),  so  bleiben  Rhinocephalen  und  Cyclocephalen 
übrig,  unterschieden  durch  Fehlen  oder  Vorhandensein  des  Rüssels 
Dies  ist  aber  ein  Punkt  von  relativ  geringer  Bedeutung,  und  es  ist 
nicht  gerechtfertigt,  ihn  zum  Hauptprinzip  der  Einteilung  zu  machen. 
Eine  wirklich  befriedigende  Systematik  der  Cyclopen  ist  zurzeit  kaum 
zu  geben.  Am  besten  begründet  ist  noch  eine  Einteilung  nach  dem 
Zustand  der  Augen. 

Bock  hat  die  Cyclopenaugen  in  eine  solche  Reihe  geordnet,  die 
für  eine  kurze  Charakterisierung  der  Fälle  gute  Dienste  leistet. 

1)  Beide  Augen  stehen  näher  gerückt,  jedes  mit  einer  besonderen 
Augenhöhle.    Die  Nasenhöhle  ist  einfach  und  sehr  eng 

(=  Cebocephalie). 

2)  Die  beiden  Bulbi  sind  so  nahe  gerückt,  daß  wohl  noch  zwei 
Augenhöhlen  bestehen,  die  Nase  mit  ihrer  einfachen  Höhle 
aber  als  Rüssel  nach  oben  verlagert  ist  (=  Ethmocephalie). 

3)  Wie  2,  nur  liegen  die  Bulbi  in  einer  Augenhöhle] 
dicht  nebeneinander. 

4)  Wie  3,  nur  sind  die  Bulbi  mit  den  Skleren  ver- 
wachsen. 

5)  Die  Sehnerven  stehen  sich  näher,  das  gemein- 
same Skleralgewebe  ist  dünner  geworden,  Cor- 
nea, Iris,  Linse,  Glaskörper  und  Retina  doppelt. 

6)  Cornea  einfach,  die  übrigen  Teile  doppelt.  Seh- 
nerven durch  eine  dünne  Bindegewebslage  ge- 
trennt. 

7)  Eine  Cornea,  zwei  in  der  Mitte  verschmolzene 
Linsen,  Sklera,  Chorioidea.  Retina  und  Opticus 
einfach.  '      n  i  • 

8)  Auge   ohne  nachweisbare  Verdoppelung  einesl  completa 
Teils.  )    Schwalbe  2) 


Cyclopia  in- 
completa 

SCHVi^ALBE  2) 


1)  Ebenso  unterscheidet  Gurlt:  Cyclops  rhynchaenus  =  Ehinocephales,  Cy- 
clops  arhynchus  =  Cyclocephales. 

2)  Kapitel  Mißbildungen  in  Aschoff,  Pathologische  Anatomie. 
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Die  Einteilung  Ahlfeldts  und  Försters  beruht  auf  demselben 
Prinzip  wie  die  von  Bock. 

Es  emptiehlt  sich,  für  die  Charakterisierung  eines  Falles  neben 
der  Tabelle  Bocks  auch  die  Termini  von  Geoffroy  zu  benutzen, 
also  z.  B.  wäre  Fig.  132  ein  cyclocephaler  Cyclop  der  Klasse  8,  Fig.  133 
ein  Rhinocephalus  der  Klasse  6. 

Die  Cyclopen  sind  beim  Menschen  nicht  gerade  selten.  Von  den 
übrigen  Säugern  zeigt  besonders  das  Schwein  häufig  die  Mißbildung. 
Es  sei  auf  die  Tabelle  von  Panum  (Teil  I,  S.  204)  verwiesen.  Ueber 
die  relative  Häufigkeit  bei  den  einzelnen  Tierarten  orientieren  die 
beiden  folgenden  Zusammenstellungen 

I.  (Hannover)       II.  (Taruffi) 

Mensch        103  43 

Kind  80  10 

Schaf  57  28 

Schwein       130  47 

Hund  22  11 

Katze  12  7 

Pferd  10  12 

Ziege  9  7 

Kaninchen       3  — 

Eeh  1         Esel  1 

Auch  bei  niederen  Wirbeltieren  kommen  Cyclopen  vor  (S.  239). 
Zweimal  sind  Zwillinge  beobachtet,  die  beide  cyclopisch  waren  2). 

Der  von  van  Duyse  mitgeteilte  Fall  ist  von  allgemein-teratologi- 
schem  Interesse.  Großeltern  und  Eltern  der  Zwillinge  waren  gesund; 
Mißbildungen  in  der  übrigen  Familie  waren  nicht  bekannt.  Die  Mutter 
war  8mal  gravid,  4mal  trat  früher  Abort  ein.  Das  erste  Kind  hatte 
eine  komplizierte  Hasenscharte,  das  zweite  einen  Wolfsrachen,  das 
dritte  war  normal.  Dann  folgten  die  cyclopischen  Zwillinge.  Die 
Mutter  gehört  nach  van  Duyse  in  die  Kategorie  der  „pareuts  monstri- 
pares"  von  Chabry. 

Die  Cyclopen  sind  nicht  lebensfähig.  Wie  weit  dabei  die  Hirn- 
mißbildung, die  sich  bei  ihnen  findet,  eine  Rolle  spielt,  mag  dahin- 
gestellt bleiben.  Sie  werden  zuweilen  lebend  geboren,  sterben  aber 
dann  nach  kurzer  Zeit.  Eine  geburtshilfliche  Bedeutung  besitzt  die 
Cyclopie  nicht,  wenn  der  Schädel,  wie  das  oft  vorkommt,  normalen 
Umfang  hat.  Doch  finden  sich  auch  so  kleine  Köpfe,  daß  die  Geburt 
durch  Kunsthilfe  (Wendung)  beendet  werden  muß  Zuweilen  ist 
Hydramnion  bei  Cyclopie  beobachtet. 

Es  sollen  nun  die  einzelnen  Organe  der  Cyclopen  genauer  be- 
schrieben werden.  Manches  ist  bereits  an  anderer  Stelle  behandelt 
und  es  mag  deshalb  ausdrücklich  auf  die  einschlägigen  Kapitel  von 
Ernst,  von  v.  Hippel  und  von  Marx  verwiesen  werden.  Einige 
Wiederholungen  in  der  Darstellung  waren  natürlich  nicht  zu  ver- 
meiden. 

1.  Gehirn. 

Die  Morphologie  aller  Cyclopengehirne  läßt  sich  auf  einen  ein- 
heitlichen Typus  zurückführen.  Es  muß  scharf  betont  werden,  daß 
gerade  in  dieser  typischen  Gehirnmißbildung  das  konstan- 

1)  zit.  nach  Ballantyne. 

2)  Fall  I  Ellis,  zit.  nach  Ahlfeld,  Fall  II  van  Duyse. 

3)  Birnbaum,  Klinik  der  Mißbildungen.   Lannelongue  et  MiiNARD. 


Gehirn. 
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teste  Charakteristikum  derCyclopie  wie  überhaupt  der 
ganzen  hier  zu  besprechenden  Gruppe  liegt.  Alle  Unter- 
schiede der  einzelnen  Fälle  beruhen  einmal  auf  dem  verschiedenen 
Grade  der  Mißbildung,  und  zweitens  auf  den  Einwirkungen  eines 
Prozesses,  der  bei  fast  allen  Cyclopengehirnen  sich  nachweisen  läßt. 
Es  handelt  sich  um  die  Ansammlung  hydropischer  Flüssigkeit  beson- 
ders im  dritten  Ventrikel. 

Man  muß  bei  den  Mißbildungen  des  Gehirns  der  Cyclopen  die- 
jenigen, die  unmittelbar  zur  Cyclopie  gehören,  von  den  komplizie- 
renden ,  nicht  ohne  weiteres  der  Cyclopie  zuzurechnenden  unter- 
scheiden, d.  h.  man  muß  auch  hier  syngenetische  und  akzi- 
dentelle Mißbildungen  voneinander  trennen.  So  wird  man  diesen 
Hydrocephalus  wahrscheinlich  als  akzidentelle  Mißbildung  bezeichnen 
müssen.  Wie  weit  das  häufig  erwähnte  Rudimentärbleiben  der  Fur- 
chen und  Windungen  syngenetisch  oder  akzidentell  ist,  wird  sich  nur 
im  einzelnen  Fall  entscheiden  lassen,  zweifellos  sind  in  dieser  Be- 
ziehung die  verschiedenen  Hirnregionen  nicht  gleichartig  zu  beurteilen. 

Bei  reiner  Cyclopie  beschränken  sich  die  Mißbildungen  auf 
das  Vorder-  und  Zwischenhirn.  Mittel-,  Hinter-  und  Nach- 
hirn können  normal  sein  und  sind  es  in  der  Tat  auch  sehr  oft. 

Das  Vorderhirn  ist  bei  den  Cyclopen  nie  in  Hemisphären  ge- 
teilt. Es  besteht  vielmehr  aus  einer  einheitlichen  Masse,  die  oft  die 
Form  eines  nach  hinten  offenen  Hufeisens  hat.  In  ihm  liegt  ein  un- 
geteilter Hohlraum,  der  den  beiden  Seitenventrikeln  entspricht.  Balken, 
Septum  pellucidum  und  Fornix  fehlen.  Die  Wandungen  dieses  un- 
geteilten Großhirns  können  eine  recht  erhebliche  Dicke  erreichen. 
Seine  Oberfläche  zeigt  meist  einige  unregelmäßige  Furchen;  nicht 
selten  verlaufen  sie  quer  von  einer  Seite  zur  anderen.  Ein  fast  kon- 
stanter Befund  ist  das  Fehlen  der  Riechnerven  oder  besser  des  Rhin- 
encephalon.  Nur  selten  findet  sich  ein  einfacher,  median  gelegener  01- 
factorius,  der  dann  meist  deutlich  rudimentär  ist.  Lenfers  sah  ihn 
bei  22  tierischen  Cyclopen  zwei  Mal.  Er  ist  aufzufassen  wie  der 
cyclopische  Augapfel,  d.  h.  er  enthält  Teile  des  linken  und  rechten 
Riechlappens. 

Die  Corpora  striata  fehlen  oder  sind  als  eine  verschmolzene,  ganz 
unvollkommen  entwickelte  Masse  vorhanden.  Am  Zwischenhirn  sind 
die  Thalami  optici  ebenfalls  sehr  oft  vereinigt,  doch  findet  sich  hier 
eine  Trennung  auch  schon  angedeutet.  Der  Basis  der  Diencephalons 
fehlt  jede  Gliederung.  An  Stelle  der  Corpora  mamillaria,  der  Sub- 
stantia  perforata  etc.  findet  man  einen  birnförmigen  Zapfen,  dessen 
Spitze  in  den  einfachen  Opticus  übergeht.  Oft  sind  an  den  beiden 
Außenseiten  dieser  Masse  zwei  weiße  Stränge  sichtbar.  Sie  gehen  in 
den  Nervus  opticus  über.    Es  sind  die  Tractus  optici. 

Die  Einfachheit  des  Opticus  ist  häufig  nur  scheinbar.  Bei  histo- 
logischer Untersuchung  ist  es  gelungen,  in  dem  einheitlichen  Strang 
zwei  getrennte  Bündel  von  Nervenfasern  nachzuweisen,  die  ein  Chiasma 
bildeten.  Es  ist  auch  mehrfach  beobachtet,  daß  ein  einfach  ent- 
springender Opticus  sich  augenwärts  gabelte.  Zingerle  konnte  an 
einem  cyclopischen  Opticus  embryonalen  Bau  nachweisen.  Er  besaß 
ein  mit  Ependym  ausgekleidetes  Lumen,  das  mit  dem  dritten  Ven- 
trikel in  Verbindung  stand.  Dasselbe  fand  ich  bei  einem  Fall  (cf. 
S.  215).    Zuweilen  fehlte  der  Opticus  (cf.  S.  222). 
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Eine  besondere  Besprechung  erfordert  die  Veränderung  der  Decke 
des  Zwischenhirnes.  Sie  ist  normalerweise  bekanntlich  sehr  dünn 
und  bildet  den  epithelialen  Belag  des  Plexus  chorioideus.  Durch 
Kundrat,  der  sich  überhaupt  besondere  Verdienste  um  die  Aufklärung 
der  Morphologie  dieser  Gehirne  erworben  hat,  ist  nun  gezeigt,  daß 
bei  den  meisten  Cyclopen  durch  einen  vielleicht  entzündlichen  (?) 
Hydrops  diese  Decke  vorgebuchtet  wird,  und  als  eine  zuweilen  außer- 
ordentlich große  Blase  erscheint.  Sie  kann  fast  das  ganze  Vorder- 
hirn bedecken  und  den  größten  Teil  der  Schädelhöhle  einnehmen. 
Ihre  Wand  ist  sehr  dünn,  dazu  häufig  mit  der  Dura  mater  verwachsen. 
So  wird  sie  beim  Herausnehmen  des  Gehirns  oft  zerrissen  und  man 
erhält  den  Eindruck,  als  ob  sowohl  der  Ventrikel  des  Vorderhirns 
als  auch  der  Aquaeductus  frei  in  die  Schädelhöhle  münden.  Alle 
älteren  Darstellungen  cyclopischer  Mißbildungen  zeigen,  wie  Kundrat 
hervorhebt,  diese  Blase  nicht  und  sind  in  diesem  Punkte  unrichtig. 
An  der  Blasenwand  sind  oft  reichliche  Venenplexus  entwickelt. 

•Daß  die  Blase  tatsächlich  der  Zwischenhirndecke  entspricht,  geht 
aus  ihren  Anheftungspunkten  hervor.  Es  sind  dies  Randbogen,  Taenia 
thalami  und  Commissura  posterior. 

Die  Hypophyse  kann  ebenso  wie  die  Epiphyse  vorhanden  sein 
oder  fehlen.  Wie  schon  gesagt  ist,  sind  die  hinteren  Teile  des  Ge- 
hirns oft  normal  gebildet.  Doch  kommen  auch  hier  schwere  Entwick- 
lungsstörungen vor,  ebenso  wie  am  Rückenmarke  (Fall  Naegeli, 
Leonowa,  cf.  Ernst,  1.  c).  Sie  sind  wohl  meist  als  „akzidentell" 
anzusehen. 

Der  3.  bis  12.  Hirnnerv  sind  gewöhnlich  vorhanden.  Es  ist  aber 
auch  beobachtet,  daß  Oculomotorius  und  Trochlearis  fehlten. 

Sieht  man  von  den  Veränderungen  ab,  die  nicht  eigentlich  durch 
die  Cyclopie.  bedingt  sind,  also  insbesondere  vom  Hydrops,  so  ent- 
spricht nach  Kundrat  die  Schwere  der  Hirnmißbildung  etwa  dem 
(jrad  der  Verschmelzung  der  Augen  und  der  Cyclopie  überhaupt. 

Besteht  eine  starke  Ansammlung  hydropischer  Flüssigkeit,  so  ist 
die  Hirnsubstanz  sehr  reduziert;  besonders  wenn  auch  der  Vorder- 
hirnventrikel erweitert  ist.  Es  können  sogar  Vorder-  und  Zwischen- 
hirn gar  nicht  voneinander  getrennt  sein  und  einen  großen  blasigen 
Sack  bilden.  „Der  Schädelraum  ist  bis  zum  Tentorium  von  einer 
einfachen  Blase  angefüllt.  In  diese  ragen  von  unten  her  die  beiden 
miteinander  verschmolzenen  Sehhügel  mit  nach  oben  gekehrter  Ven- 
trikelfläche, während  die  Blasenwandungen  in  die  Außenseiten  der 
die  Sehhügel  bekleidenden  Hirnhäute  und  in  das  vordere  stumpfe  abge- 
rundete Ende  der  Sehhügel  übergehen"  (Kundrat).  Nach  Kundrat 
ist  hier  die  Entstehung  des  Hydrops  in  die  Zeit  vor  Teilung  des  pri- 
mären Vorderhirns  zu  verlegen.  Ob  übrigens  immer  der  Hydrops 
die  Entwicklung  des  Gehirns  hemmt,  mag  dahingestellt  bleiben.  Man 
könnte  auch  wohl  daran  denken,  daß  umgekehrt  ein  hochgradig  ver- 
bildetes Gehirn  —  mehr  verbildet  als  dem  Grad  der  Cyclopie  ent- 
sprechen würde  —  sekundär  die  Entstehung  der  Hydrops  veranlaßt 
oder  mindestens  begünstigt. 

Es  mag  noch  erwähnt  werden,  daß  der  Dura  mater  naturgemäß 
die  große  Sichel  fehlt.    Das  Tentorium  ist  vorhanden. 

Das  Gesagte  möge  durch  die  Mitteilung  einiger  Fälle  ergänzt 
werden.  Es  sei  nochmals  ausdrücklich  auf  die  von  Ernst  referierte 
Kasuistik  hingewiesen. 
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Das  Gehirn  eines  von  PnfSALix  beschriebenen  cyclopischen  Hundes  zeigt 
Fig.  134.  Aus  dem  Medianschnitt  erhellt,  daß  das  Vorderhirn  nicht  in  Hemisphären 
geteilt  war.    Die  Sehhügel  waren  getrennt.    Der  Opticus  ist  einfach.  Commissura 


11        10  9      8  1 


12  7 


Fig.  134.  Querschnitt  durch  das  Gehirn  eines  cyclopischen  Hundes  (nach 
Phisalix).  1  Großhirn.  2  Ples.  chorioideus.  S  Ventrikel  des  Großhirns.  4  Opticus. 
5  Infundibulum.  6  III.  Ventrikel.  7  Commissura  media.  8  Zirbeldrüse.  9  Com- 
missura posterior.    10  Vierhügel.    11  Kleinhirn.    12  Pons. 

mollis,  Commissura  posterior  waren  vorhanden,  ebenso  Infundibulum  und  Epiphyse. 
Die  Decke  des  Zwischenhirns  büdete  einen  in  den  Ventrikel  hineinragenden  Plexus. 
Das  Gehirn  ist  relativ  gut  entwickelt;  der  Hydrops  fehlt  ganz. 


Fig.  135.  Gehirn  der  Ziege  (Fig.  182)  a)  von  oben,  b)  von  unten,  l  Großhirn. 
2  Lamina  quadrigemina.  3  Kleinhirn.  4.  Medulla  oblongata.  X  Der  von  der  Zwischen- 
hirnblase,  die  hier  abgelöst  ist,  bedeckte  Teil.    5  Opticus. 

Das  Gehirn  der  auf  S.  207  abgebildeten  cyclopischen  Ziege')  ist  ähnlich  ge- 
bildet, zeigt  aber  die  blasige  Vorstülpung  der  Zmschenhirndecke.    Das  Großhirn 


1)  Von  demselben  Tier  stammt  das  Auge  III.  S.  220. 
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ist  einfach,  seine  Wandungen  weisen  eine  erhebliche  Dicke  auf.  Der  Olfactorius 
felilt.    Opticus  ist  einfach;  die  übrigen  Nerven  sind  normal.    Die  Thalami  optici 


2  3  4 


1 


5 

Fig.  136.  Medianschnitt  durch  das  Gehirn  Fig.  135.  Ventrikel  schwarz. 
1  Großhirn.    2  Zwischenhirnblase.    3  Vierhügel.    4  Kleinhirn.    5  Opticus. 

Fig.  137.  Fig.  138. 


Fig.  137.  Gehirn  einer  cyclopischen  Ziege,  in  der  Schädelhöhle  (eigene  Be- 
obachtung). 1  Großhirn.  2  Thalami  optici.  3  Vierhügel.  4  Kleinhirn.  5  Eröffnetes 
Zwischenhirndach.  Vom  eröffneten  Großhirn  führt  eine  Sonde  in  den  stark  er- 
weiterten III.  Ventrikel. 

Fig.  138.  Gehirn  eines  cyclopischen  Schweines,  in  der  Schädelhöhle  (eigene 
Beobachtung).    Die  Zwischenhirnblase  ist  abgelöst.    1  Großhirn.    2  Vierhügel. 

Fig.  139.  Das  Gehirn  Fig.  138  im.  Querschnitt.  Ventrikel  schraffiert,  l  Groß- 
hirn. 2  Opticus.  3  Hypophyse.  4  Vierhügel.  5  Kleinhirn.  6  Ansatzstellen  der 
Zwischenhirnblase.    7  Medulla  oblongata. 
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sind  verschmolzen.  Hypophyse  und  Epiphyse  fehlen.  Pons,  Kleinhirn  und  Me- 
didla  sind  normal.  Man  vergleiche  die  Größe  des  Kleinhirns  mit  der  des  Groß- 
hirns.   Ein  Medianschnitt  orientiert  über  die  Ventrikel. 

Das  folgende  Gehirn  stammt  von  einer  Ziege  mit  einem  kleinen  Eüssel  von 
1  cm  Länge  und  mit  einem  äußerlich  einfachen  Auge ').  Es  bestand  eine  große 
Encejibalocele.  Fig.  137  zeigt  die  Verhältnisse  nach  Eröffnung  der  Schädelhöhle. 
Sie  war  zum  größten  TeU  von  dem  kolossal  ausgeweiteten  Zwischenhirndach  ein- 
genommen, das  als  zarte,  der  Dura  anliegende  Lamelle  erscheint.  Das  Großhirn 
ist  ebenfalls  hydrocephalisch  erweitert,  aber  es  ist  deutlich  vom  Zwischenhirn  ge- 
trennt. Es  bildet  eine  Blase  von  etwa  '/o  (^ni  Wanddicke.  Auf  der  Abbildung  ist 
eine  Sonde  durch  das  einfache  Foramen  Monroi  gelegt.  Die  Zwischenhirndecke 
fehlt,  man  sieht  auf  dem  Grunde  der  Blase  die  Thalami  optici  und  die  Mündung 
des  Aquaeductus. 

Ein  Gehirn  mit  einem  ungewöhnlich  großen  Hydrocephalus  zeigt  der  nächste 
Fall.  Es  stammt  von  einem  Schweinecyclopen  mit  fast  vollständig  doppeltem  Auge^). 
Bei  Abnahme  des  Schädeldachs  wurde  die  Blase  mit  entfernt  und  es  zeigte  sich 
jetzt  ein  erhebliches  Mißverhältnis  zwischen  Schädelhölile  und  dem  an  ihrem  Grunde 
gelegenen,  kompakteren  Gehirnrest.  Er  ist  nicht  größer  als  das  VordergHed  eines 
Mittelfingers,  seine  Breite  reicht  nicht  aus,  um  die  Nerven  an  der  Basis,  die  übrigens 
alle  gut  ausgebildet  sind,  zu  bedecken.  Man  erkennt  von  oben  her  die  Oberfläche 
der  Thalami  optici,  die  Vierhügelplatte  und  das  Kleinhirn ;  dieses  ist  hier  sehr  rudi- 
mentär ausgebildet.  Der  Opticus  ist  einfach;  die  Hypophyse  ist  vorhanden.  Vom 
Vorderhirn  ist  nur  ein  kleines  Eudiment  da,  das  auffälligerweise  eine  Ventrikel- 
höhle nicht  erkennen  läßt.  Dagegen  kann  man  auf  einem  Medianschnitt  deutlich 
verfolgen,  wie  der  schmale  Spalt  der  dritten  Ventrikel  sich  in  den  Opticus  fortsetzt. 

Anm.  bei  der  Korrektur.  Einen  wichtigen  Beitrag  zur  Ana- 
tomie des  Cyclopengehirns  bringt  soeben  Ranke.  Das  Autoreferat 
(Neurologisches  Centraiblatt,  1913,  No.  13,  S.  880)  lautet: 

Zy toarchitektonik  der  Großhirnrinde  in  einem  Falle  von  Cy- 
clopie.  Demonstration  von  Mikrophotographien  nach  einer  Frontalserie  durch 
das  Gehirn  eines  neugeborenen  menschlichen  Cyclopen.  Syncephalie  mit  symme- 
trisch gebauten  Hälften  des  Großhirns.  Olfactorius  fehlt.  Opticus  gut  entwickelt. 
Konvexität  und  Basis  des  Großhirns,  das  den  Thalamus  unbedeckt  läßt,  sind  un- 
gefurcht, nur  eine  flache  Fossa  Sylvii  ist  beiderseits  vorhanden.  Corpus  striatum 
fehlt.  Die  Großhirnrinde  ist  im  allgemeinen  sechsschichtig,  mit  verschiedenen  Ab- 
weichungen vom  Bau  der  normalen  sechsschichtigen  Einde  des  Neugeborenen,  die 
nicht  als  Ausdruck  einer  einfachen  Bildungshemmung,  sondern  als  Produkt  kom- 
plizierter, im  einzelnen  noch  nicht  aufklärbarer  Entwicklungsstörungen  aufzufassen 
sind.  An  zwei  Stellen  architektonische  Sonderdifferenzierungen :  ein  ausgedehntes 
Gebiet  mit  8  Eindenschichten  (durch  Spaltung  der  kleinzelligen  Schicht)  nach  Art 
der  Kalkarinarinde  an  der  Basis  des  Vorderhirns  und  im  Bereich  der  Fossa  Sylvii 
(Sehrinde  ?  Anlage  des  Claustrums  ?) ;  im  medialen  und  medialbasalen  Gebiete  eine 
fast  typische  Hippocampus-Ammonshornrinde.  Von  besonderem  Interesse  ist  die 
Anwesenheit  der  letzteren  bei  dem  Fehlen  des  peripheren  Eiechgebietes  als  Aus- 
druck weitgehender  Unabhängigkeit  der  Eindendifferenzierung. 

2.  Auge. 

Wie  bereits  gesagt  ist,  läßt  das  cyclopische  Auge  in  sehr  vielen 
Fällen  eine  Zusammensetzung  aus  zwei  mehr  oder  weniger 
vollständigen  Einzelbulbis  erkennen.  Aus  dem  Vorhanden- 
sein zweier  Corneae,  Linsen  etc.  geht  dies  deutlich  hervor. 

Für  das  Studium  dieser  Verhältnisse  liefern  nicht  nur  die  Cy- 
clopen selbst  das  Material;  man  findet  vielmehr  zwei  miteinander  ver- 
schmolzene 3)  Bulbi  auch  bei  bestimmten  Doppelbildungen.    Es  sind 


1)  Für  die  Ueberlassung  dieses  Falles  sowie  mehrerer  anderer  Cyclopen  und 
Otocephalen  sind  wir  dem  Anatomischen  Institut  der  Universität  (Herr  Geh.-Eat 
Prof.  Barfürth)  zu  Dank  verpflichtet. 

2)  Beschrieben  auf  S.  217,  Fall  II. 

3)  Die  Bezeichnung  „verschmolzen"  bezieht  sich  hier  zunächst  nur  auf  den 
morphologischen  Zustand.    Ueber  die  Genese  soU  er  nichts  aussagen. 
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dies  erstens  die  asymmetrischen  Cephalothorakopagen  mit 
cyclopischem  Defekt  der  sekundären  Vorderseite,  und  zweitens  un- 
vollkommene Diprosopi  mit  einem  mittleren  Auge. 

Es  bestehen  hier  jedoch  Unterschiede,  die  man  sich  klar  machen 
kann,  wenn  man  überlegt,  welche  Komponenten  den  Doppelbulbus 
zusammensetzen 

Beim  Cyclo pen  enthält  der  Bulbus  den  rechten  und  den 
linken  Augapfel  eines  Individuums.  Es  ist  a  priori  anzu- 
nehmen, daß  von  den  Anhangsorganen  die  Musculi  recti  interni  von 
der  Verschmelzung  zuerst  betrotien  werden,  sei  es,  indem  sie  ver- 
schwinden, sei  es,  indem  sie  verlagert  werden. 

Beim  Cephalothoracopagus  enthält  das  Doppelauge  (cf. 
Teil  II,  S.  175 if.)  den  rechten  Bulbus  des  einen  und  den 
linken  des  anderen  Individualteils.  Die  Vereinigung  findet 
auch  hier  medial  statt. 

Ganz  anders  liegt  die  Sache  beim  Diprosopus.  Die  linke 
Hälfte  des  gemeinsamen  Auges  gehört  dem  rechten  Auge  des 
linken  Kopfes  an,  das  linke  Auge  des  rechten  Kopfes  liefert 
die  rechte  Hälfte.  Die  Vereinigungsstelle  liegt  auf  der  Außen- 
seite der  Bulbi ;  deshalb  werden  auch  die  Recti  externi  zuerst  ver- 
schwinden oder  verlagert  werden ;  die  Recti  interni  dagegen  liegen 
an  der  Außenseite  des  Bulbus. 

Wir  besprechen  zunächst  den  Bulbus  des  Cyclopenauges. 

In  den  seltenen  Fällen,  in  denen  die  Bulbi  noch  nicht  ver- 
schmolzen sind,  ist  anzunehmen,  daß  sie  einen  normalen  Bau  zeigen, 
wenn  sich  nicht  akzidentelle  Mißbildungen  an  ihnen  finden.  Diese 
sind  allerdings  nicht  selten.  Dasselbe  gilt  für  die  Cebo-  und  Ethmo- 
cephalen.  So  untersuchte  van  Duyse  die  Augen  eines  rhiuocephalen 
Schweins.  Die  Augäpfel  waren  völlig  getrennt;  dicht  hinter  ihnen 
vereinigten  sich  die  Nervi  optici.  Beiderseits  bestand  Colobom  der 
Sehuervenscheiden.  Bei  einem  von  demselben  Autor  beschriebenen 
Cebocephalus  vom  Menschen  waren  beide  Bulbi  mikrophthalmisch,  der 
rechte  mehr  als  der  linke.  Rechts  fehlt  außerdem  das  Retinaepithel 
an  der  nasalen  Seite  (Colobom).  De  Vries')  fand  bei  einem  Cebo- 
cephalus an  Stelle  der  Augäpfel  zwei  verschieden  große  Cysten,  die 
nach  ihm  aus  den  primären  Augenblasen  hervorgegangen  sind. 

Die  Formen  des  Cyclopenauges,  die  man  in  den  meisten  Fällen 
findet,  fallen  in  die  Kategorie  5  und  6  des  BocKschen  Schemas.  Die 
Verdoppelung  ist  bei  ihnen  im  vorderen  Abschnitt  meist  ausge- 
sprochener als  im  hinteren,  d.  h.  die  Achsen  der  beiden  Bulbushälften 
divergieren  nach  vorne  (van  Duyse). 

Eine  genauere  Untersuchung  solcher  Cyclopenaugen  hat  gezeigt, 
daß  ihre  anatomischen  Verhältnisse  im  einzelnen  recht  kompliziert 
und  verschieden  sein  können,  so  daß  Seefelder  (1910)  zu  dem 
Schlüsse  kommt:  „Die  Variationen  des  cyclopischen  Auges  sind  so 
beträchtlich,  daß  eine  zusammenhängende  Schilderung  noch  durch- 
zuführen wäre."  Hierfür  scheint  allerdings  das  bisher  vorliegende 
Material  nicht  auszureichen.  Jedenfalls  erschöpft  die  Aufstellung 
Bocks  keineswegs  den  Formenreichtum. 


1)  cf.  Wilder,  Morphology  of  Cosmobia. 

2)  Zit.  nach  Seefelder  1910. 
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Die  neuere  Kasuistik  ist  von  Seefelder  (1910)  zusammenge- 
stellt.   Ich  kann  drei  neue  Fälle  hinzufügen. 

I.  Rhinocephaler  Schweinecyclops,  der  völlig  dem  auf  Fig.  133 
abgebildeten  glich. 


Fig.  140.  Auge  eines  Schweinecyclops,  nach  Spalteholz  in  Wintergrünöl 
aufgehellt  und  in  der  Durchsicht  photographiert.  1  Corneae.  S  Linsen.  3  Die  beiden 
Iriscolobome. 


Am  Bulbus  waren  äußerlich  zwei  nebeneinander  liegende  Corneae 
sichtbar.     Er  wurde  herausgenommen   und   nach  Spalteholz  in 
Wintergrünöl  aufgehellt.    In  der  Durchsicht  sind  zwei  Irides  und 
zwei  Linsen  deutlich.    Retina,  Chorioidea 
einfach,  ebenso  der  Opticus.    Beide  Irides 
zeigen  schmale  Colobome;  sie  sind  nach 
abwärts  und  schräg  nach  median  gerichtet, 
stoßen  hier  in  der  Mittellinie  zusammen  und 
gehen  in  ein  gemeinsames  Funduscolobom 
über. 

Von  den  beiden  anderen  Augen  liegen 
Schnittserien  vor. 


Das  Auge  des  Cyclocephalus  vom 
Schwein  (dessen  Gehirn  auf  S.  215  be- 
schrieben ist)  ließ  äußerlich  zwei  völlig 
getrennte  Corneae  erkennen.  Es  bot  in- 
sofern ein  sehr  auffallendes  Aussehen,  als 
sich  von  rechts  her  aus  der  Orbita  eine  große  Cyste  vorwölbte.  Die 
rechte  Cornea  war  durch  sie  bis  auf  einen  kleinen  halbmondförmigen 
Teil  verdrängt. 


Fig.  141.  Auge  eines 
Schweinecyclops  (Fall  II). 
1  linke  Cornea,  s  Rest  der 
rechten  Cornea.  3  Bulbuscyste. 
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Fig.  142  A,  B. 
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Fig.  142.  Drei  Horizontalschnitte  durch  das  Auge  No.  II.  Fig.  A  trifft  etwa 
die  Mitte  des  Bulbus,  Fig.  B  liegt  etwas  weiter  oben  und  Fig.  C  noch  höher.  A  linker 
Bulbus,  B  rechter  Bulbus.  -S^  Cyste  des  rechten  Bulbus,  Cyste  des  linken 
Bulbus.  1 . 1  Linse.  2 . 2  Eetina.  s  Ausstülpung  der  ßetina  des  r.  Bulbus.  4  Die 
beiden  Papillen.  >^  Die  Scheidewand  der  beiden  Bulbi;  sie  enthält  Bindegewebe 
und  Muskulatur.  Bei  Fig.  A  trennt  sie  die  Bulbi  noch  vollständig,  in  den  beiden 
nächsten  Figuren  erkennt  man  die  Kommunikation  der  Bulbi;  die  Scheidewand 
trennt  hier  nur  die  vorderen  Pole  der  Bulbi;  das  sie  überziehende  Pigmentepithel 
ist  als  schwarze  Linie  deutlich  zu  erkennen,  xx  Kommunikation  der  Cyste  mit  dem 
Bulbus. 

Es  wurde  durch  das  herausgenommene  Auge  eine  Serie  von 
Horizontalschnitten  gelegt. 

Die  Untersuchung  ergibt,  daß  zwei  Bulbi  vorhanden  sind.  Sie  sind  am  vor- 
deren Pol  vollständig  durch  eine  Leiste  von  Bindegewebe  getrennt.  Sie  ist  vorn 
breit  und  enthält  auch  Muskeln,  nach  hinten  wird  sie  schmäler  und  verschwindet 
schließlich,  je  weiter  man  nach  der  Mitte  des  Bulbus  kommt,  hier  ganz,  so  daß  die 
beiden  Bulbi  kommunizieren.  Die  inneren  Blätter  der  Betina  bleiben  getrennt,  da- 
gegen zieht  das  Pigmentepithel  in  kontinuierlicher  Schicht  über  den  Bindegewebs- 
kamm  herüber.  Die  untersten  Schnitte  zeigen  dann  wieder  eine  völlige  Trennung 
der  Bulbi. 

Beide  Bulbi  sind  mikrophthalmisch.  Die  Linsen  sind  relativ  groß,  das  innere 
Netzhautblatt  liegt  ihnen  meist  dicht  an ;  es  bUdet  zahlreiche  Falten,  mit  Ver- 
klebungen und  Rosetten.    Der  Glaskörperraum  ist  klein,  besonders  links. 

Irides  sind  beiderseits  vorhanden.  Die  rechte  ist  rudimentär,  besonders  an 
der  lateralen  Seite.  Dies  hängt  mit  der  großen,  sich  hier  andrängenden  Cyste  zu- 
sammen. Diese  erweist  sich  als  typische  Bulbuscyste;  sie  kommuniziert  mit  dem 
Raum  zwischen  Pigmentepithel  und  innerem  Retinablatt ;  beide  gehen  direkt  in  ihren 
Wandbelag  über.  Dieser  läßt  an  den  meisten  Stellen  deutlich  zwei  Schichten  er- 
kennen. Die  innere  besteht  aus  einer  ziemlich  dichten  Lage  von  kleinen  Zellen, 
die  äußere  aus  einem  faserigen  (gliösen)  Gewebe.  Die  innere  Schicht  geht  in  die 
äußere  Körnerschicht  der  Retina  über ;  hieraus  ergibt  sich,  daß  der  Retinabelag  der 
Cyste  invers  gelagert  ist.  Die  Papille  des  ünken  Auges  liegt  in  der  Cyste,  die  des 
rechten  findet  sich  direkt  neben  ihr.  Die  rechte  Eetina  ist  tütenförmig  hierhin 
ausgezogen  und  liegt  so  zum  Teil  in  der  Cyste  des  linken  Auges.    Lateral  neben 
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der  rechten  Papille  findet  sich  eine  kleine  Ausstülpung  des  Pigmentepithels  resp. 
der  Eetina ;  es  handelt  sich  um  eine  Bulbuscyste  der  linken  Augenhälfte,  die  aller- 
dings sehr  klein  ist. 

Der  Spaltraum  des  Opticus,  der  vorher  erwähnt  ist,  ist  mit  einer  Schicht 
rundhcher  Zellen  ausgeldeidet ;  an  einigen  Partien  nehmen  sie  mehr  den  Charakter 
des  Ependyms  an.    Dicht  vor  der  Papille  verschwindet  der  Hohlraum. 

Es  handelt  sich  also 
um  ein  fast  völlig 
doppeltes  Cyclopen- 
auge  mit  mannigfachen 
komplizierenden  Ver- 
änderungen. Beide 
Bulbi  sind  mikro- 
phthalmisch.  Links 
findet  sich  eine  sehr 
große ,  rechts  eine 
kleine  Bulbuscyste. 
Der  Opticus  ist  auf 
dem  Embryonalsta- 
dium eines  hohlen 
Stiels  stehen  geblie- 
ben. 

Fall  III  entstammt 
der  in  Fig.  132  abge- 
bildeten Ziege.  Unter- 
sucht wurden  Frontal- 
schnitte. Der  Bulbus 
ist  in  allen  Teilen 
einfach ,  ist  aber  im 
horizontalen  Durch- 
messer leicht  verbrei- 
tert, so  daß  die  Schnitte 
eine  ovale  Form  haben. 

Es  findet  sich  ein 
typisches  abwärts  ge- 
richtetes C  0 1  0  b  0  m 
der  Iris  und  des  Cor- 
pus ciliare,  das  sich 
weiter  durch  den  gan- 
zen Fundusteil  bis 
zum  Sehnerveneintritt 
erstreckt. 

Das  Iriscolobom  ist 
4  mm  breit.  Seine  oberen 
Eänder  sind  mit  Pigment- 
epithel umgeben.  Das 
Funduscolobom  läßt  zwei 
Abschnitte  erkennen.  In 
der  vorderen  Hälfte  erhebt 
sich  von  der  Sklera  her 

eine  Leiste,  in  deren  Bereich  die  Eetina  fehlt.  Sie  hört  Hnks  und  rechts  unter 
Bildung  eigenartiger  Wucherungen  auf.  An  einigen  Schnitten  ist  zu  beobachten, 
wie  sie  sich  an  der  Leiste  umschlägt  und  wie  unter  der  normalen  Netzhaut  eine 
Strecke  weit  eine  „invers  gelagerte"  Eetina  verläuft,  die  dann  in  das  Pigmentepithel 
übergeht. 


Fig. 
Auge  No, 
2  Eetina. 


B 


143.  Zwei  Schnitte  (frontal)  durch  das 
III.  Fig.  A  vorne,  Fig.  B  hinten,  l  Linse. 
3  Colobom. 


Bulbus  des  Cyclopenauges, 
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Etwa  in  der  Mitte  des  Fundus  nähern  sich  die  Retinaränder  und  verbinden 
sich  durch  ein  faseriges,  gliöses  Gewebe  miteinander.  Hier  besteht  also  keine 
Skleralleiste.  Nach  der  Papille  zu  entwickelt  sich  dann  allmählich  eine  zirkum- 
skripte Ausweitung  an  der  Unterseite  des  Bulbus.  Sie  ist  ziemlich  klein.  Ein 
faseriges,  mäßig  kernreiches  Gliagewebe  füllt  sie  vollständig  aus.  Sie  reicht  bis  zur 
Papille  (Colobom  am  Sehnerven  ein  tritt).  Die  Chorioidea  fehlt  natürlich  im  Colobom- 
bereich. 

Zu  erwähnen  ist  noch,  daß  sich  von  einem  großen  Gefäß  in  der  Skleralleiste 
ein  Ast  aufwärts  in  das  Augeninnere  begibt.  Er  verläuft  zur  Hinterfläche  der 
Linse  und  verzweigt  sich  hier  in  einer  bindegewebigen  Platte,  die  ihr  anliegt. 


z 


3 


Fig.  144.  Teil  eines  zwischen  Fig.  143  A  und  B  gelegenen  Schnittes  bei  stärkerer 
Vergrößerung,  i  Retina.  2  Colobom.  3  Muskel. 

Es  ist  von  besonderem  Interesse,  daß  die  Cyclopenaugen  häufig 
colobomatöse  Veränderungen  zeigen,  die  den  beiden  Bulbis, 
die  es  zusammensetzen,  gemeinsam  sind.  Hierauf  hat  besonders  van 
DuYSE  hingewiesen.  Fall  I,  S.  217  zeigt  dies  sehr  schön.  Die  Iris- 
colobome  sind  hier  nicht  senkrecht  nach  unten,  sondern  schräg  nach 
der  Medianlinie  zu  gerichtet.  Sie  verlaufen  zuweilen  noch  mehr  hori- 
zontal; derartige  Colobome  erscheinen  dann  als  Defekt,  der  von  der 
einen  Iris  direkt  in  die  andere  übergeht.  Man  vergleiche  hierzu  die 
Abbildungen  experimentell  erhaltener  Cyclopen  (S.  239  f.).  Dasselbe 
Verhalten  findet  sich  bei  den  Colobomen  des  Fundus  und  am  Seh- 
nerveneintritt. So  zeigt  das  Auge  I  nicht  zwei  getrennte,  sondern 
ein  einfaches  median  gelegenes  Funduscolobom.  Es  läßt  sich  aus 
diesen  Befunden  ein  Schluß  ziehen  auf  die  Stelle  des,  Zusammen- 
hanges der  beiden  Augäpfel  bei  Cyclopen.  Der  Ort  des  Coloboms 
entspricht  dem  fötalen  Augenspalt;  gehen  die  Colobome  des  rechten 
und  linken  Bulbusanteils  ineinander  über,  so  müssen  sie  einen  ge- 
meinsamen Spalt  besessen  haben,  d.  h.  an  der  Stelle  desselben  zu- 
sammenliegen. 

Mikrophthalmie,  die  Anophtalmie  vortäuschen  kann,  findet 
sich  nicht  selten  bei  Cyclopen.  Sie  dürfte  wohl  als  eine  akzidentelle 
Mißbildung  aufzufassen  sein.  Wirkliche  Anophthalmie  ist  bei  Cyclopie 
bisher  nicht  sicher  nachgewiesen;  bei  histologischer  Untersuchung 
wenigstens  wurde  noch  immer  ein  Bulbusrudiment  nachgewiesen. 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III,  i.  15 
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Nach  V.  Hippel  ist  der  von  Nieden  beschriebene  Fall  der  einzige, 
der  vielleicht  in  Betracht  kommt. 

Es  handelte  sich  um  einen  Ehinocephalus  mit  Encephalocele.  „Zog  man  die 
Lider  auseinander,  so  erblickte  man  eine  mit  glatter  Schleimhaut  ausgekleidete 
Höhle,  die  kahnförmig  gestaltet  war,  in  größter  Tiefe  1,4  cm  maß  und  nur  in  der 
der  Mittellinie  des  Gesichts  entsprechenden  Vertikallinie  eine  Erhebung  der  Schleim- 
haut zeigte,  die  leicht  sattelartig  hervorsprang.  Von  anderen  Organen  war  in  dieser 
Augenhöhle  keine  Spur  zu  sehen." 

Auch  die  Spherocephalen  Blancs  (S.  253)  zeigen  möglicher- 
weise wirkliche  Anophthalmia  cyclopica.  Theoretisch  könnte 
man  ja  jedenfalls  daran  denken,  daß  man  über  Formen,  die  von  weniger 
als  der  Hälfte  des  rechten  und  linken  Bulbus  gebildet  sind ,  zum 
völligen  Fehlen  des  Augapfels  käme.  Bei  Cyclopen  niederer  Wirbel- 
tiere ist  ein  derartiges  Verhalten  auch  beoiiachtet  (Stockard),  bei 
denen  höherer  Tiere  dagegen  nicht,  auch  nicht  bei  Cephalothoracopagen 
und  Diprosopen. 

In  einem  anderen  Sinne,  als  eben  besprochen  wurde,  ist  bei  Cy- 
clopie  das  gleichzeitige  Vorhandensein  von  Anophthalmie  angenommen. 
Bock  hat  einen  „atypischen"  Cyclopen  beschrieben;  er  hatte  einen 
völlig  einfachen  Bulbus,  dessen  Nerv  von  dem  Autor  nach  seinem 
Verlauf  im  Schädel  als  ein  Nervus  opticus  dexter  angesprochen 
wurde.  Das  Gehirn  zu  untersuchen  war  nicht  möglich.  „Es  hat  hier 
keine  Verschmelzung  zweier  normal  angelegter  Augen  stattgefunden, 
sondern  nur  ein  Auge  ist  vollkommen  zur  Entwicklung  gekommen 
und  das  zweite  fehlt  vollständig  i)".  Nur  der  rechte  Augapfel  ist  ent- 
wickelt, der  linke  dagegen  gar  nicht  vorhanden,  wohl  schon  im  Keime 
zugrunde  gegangen.  Daß  vier  Lider  vorhanden  waren,  spricht,  wie 
Bock  mit  Recht  betont,  nicht  gegen  eine  derartige  Deutung.  Den- 
noch sind  eine  Anzahl  schwerwiegender  Bedenken  gegen  sie  zu  er- 
heben. Der  „einfache"  Bulbus  bildet  den  Schluß  einer  Reihe,  die 
von  Formen  mit  getrennten  Augäpfeln  durch  unmerkliche  Uebergänge 
zu  solchen  mit  ganz  geringen  Andeutungen  einer  Verdoppelung  führt; 
es  ist  ganz  unwahrscheinlich,  daß  an  der  Grenze  zur  völligen  Ein- 
fachheit so  prinzipielle  Unterschiede  der  formalen  Genese  bestehen. 
Ferner  sind  bei  allen  Cyclopen  —  ausgenommen  sind  nur  die  Hühn- 
chen Rabauds  —  beide  Hälften  des  Doppelbulbus  gleich  oder  fast 
gleich  gut  entwickelt.  Nie  sind  Fälle  beobachtet,  wo  sie  erhebliche 
Differenzen  zeigten,  nie  auch  wurde  neben  einem  „einfachen"  Bulbus 
das  Rudiment  des  zweiten  Auges  gefunden.  Nie  wurde  ferner  an 
einem  Cyclopen gehirn  ein  rechter  oder  linker  Opticus  nachgewiesen. 

Daß  bei  Cyclopen  der  Nervus  opticus  vollständig  fehlen 
kann,  wurde  bereits  erwähnt.  Spemann  hat  denselben  Defekt  an 
seinen  experimentell  erzeugten  Cyclopen  beobachtet.  Er  hat  die 
Theorie  aufgestellt,  daß  in  diesem  Fall  das  cyclopische  Auge  dem 
dorsalen  Teil  des  rechten  und  linken  Augenbechers  entspricht.  Die  Folge 
hiervon  müßte  sein,  daß  die  Abgliederung  der  Augen  vom  Vorderhirn 
nicht  halt  macht,  wenn  ein  Augenstiel  von  gewöhnlicher  Stärke  entstanden 
ist,  sondern  weiter  geht  bis  zur  völligen  Abschnürung  der  Augenblase 
(cf.  Fig.  145).  Diese  Hypothese  ist  auf  gewisse  Beobachtungen  spon- 
tan entstandener  Cyclopie  wohl  zu  übertragen,  nämlich  solche,  wo  der 
cyclopische  Bulbus  in  allen  seinen  Teilen  einfach  oder  fast  einfach 


1)  cf.  hierzu  auch  die  EABAUDschen  Untersuchungen  S.  243. 


Anhangsorgane  des  Bulbus. 
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ist.  So  hat  z.  B.  Gabrielides  einen  cyclopischen  Schweinsfötus  mit 
Defekt  des  Opticus  (mikroskopisch  bestätigt)  untersucht,  auf  den  sich 
die  SPEMANNsche  Ueberlegung  gut  anwenden  läßt.  Das  Auge  war  in 
allen  Teilen  einfach.  Nur  die  Linse  ließ  auffälligerweise  in  der  An- 
ordnung der  Fasern  und  in  der  Art  der  Kapselbildung  eine  Zusam- 
mensetzung aus  zwei  Komponenten  erkennen.  In  Fällen,  wie  z.  B. 
No.  13  von  VAN  DuYSE  (Lit.-Verz.  No.  20)  muß  der  Defekt  des  Opticus 
aber  sicher  anders  gedeutet  werden.  Denn  hier  besaß  das  Auge  eine 
brillenförmige  Cornea,  zwei  Linsen  und  zwei  Irides  ^). 

Die  cyclopischen  Augäpfel  der  asymmetrischen  Cephalothoraco- 
pagen  zeigen,  soweit  die  bisherigen  Untersuchungen  das  übersehen 
lassen,  keine  Unterschiede  gegen  die  der  einfachen  Cyclopen. 


Fig.  145.  Fig.  146. 


Fig.  145.  Querschnitt  durch  den  Kopf  einer  Tritonlarve  in  der  Höhe  der 
Augenbecher  und  Augenstiele.  Dunkler  sind  diejenigen  Teile  des  Augenbechers  und 
der  Epidermis,  denen  bei  rein  ventraler  Verschmelzung  das  einheitliche  cyclopische 
Auge  und  seine  Linse  entspricht.    (Nach  Spemann  1904.) 

Fig.  146.    Mittleres  Auge  eines  Diprosopus  vom  Schwein  (nach  Wilder). 

Bei  den  Diprosopen  sind  relativ  oft  in  der  mittleren  Augen- 
höhle zwei  Bulbi  beobachtet,  die  völlig  oder  fast  völlig  getrennt 
waren.  Wilder  beschreibt  ein  cyclopisches  Auge  von  einem  Schweine- 
diprosopus,  dessen  Achsen  nach  vorn  konvergieren,  nicht,  wie  bei  den 
Cyclopen,  divergieren.  Es  besaß  eine  Cornea  und  eine  gemeinsame 
vordere  Kammer,  dagegen  zwei  Pupillen,  zwei  Linsen  und  zwei  Optici. 

Interessant  ist  die  Angabe  Stockards,  daß  seine  cyclopischen 
Fundulusembryonen  auf  Licht  ebenso  reagierten  wie  normale  Tiere. 
—  Für  die  Entscheidung  der  Frage  nach  der  Korrelation  von  Augen- 
becher- und  Linsenentwicklung  sind  neben  Experimenten  auch  die 
Cyclopen  herangezogen 

b)  Anhangsorgane  des  Bulbus. 

Das  Auge  des  Cyclopen  ist  von  Lidern  umgeben,  die  meist  klein 
sind  und  den  Bulbus  nur  unvollständig  bedecken,  wenn  nicht  Mikr- 
ophthalmie vorliegt.    Ihre  Zusammensetzung  aus  zwei  Komponenten 


1)  cf.  hierzu  Hippel,  dieses  Handbuch. 

2)  1.  c. 

3)  cf.  Lit.  bei  Herbst,  Stockard,  Spemann. 
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ist  meist  deutlich  zu  erkennen,  besonders  wenn  der  Bulbus  sehr  breit 
ist.  Es  findet  sich  dann  eine  rhombische  Lidspalte;  je  zwei  Ober- 
und  Unterlider  stoßen  in  der  Mittellinie  in  stumpfem  Winkel  zu- 
sammen. Die  Tendenz  zur  Verschmelzung  ist  bei  den  Palpebrae 
superiores  stärker  als  bei  den  inferiores.  Dies  zeigen  die  häufigen 
Formen,  wo  sich  ein  gemeinsames  bogenförmiges  Oberlid  findet,  wäh- 
rend die  Unterlider  winklich  zusammenstoßen.  Doch  kann  das  Auge 
auch  nur  von  zwei  bogenförmigen  oder  sogar  von  einem  kreisförmigen 
Lid  umgeben  sein  (cf.  hierzu  Fig.  185). 

In  dem  Winkel  zwischen  den  Unterlidern  findet  sich  oft  eine 
kleine,  nur  wenige  Millimeter  breite  und  hohe  Conjunctivalfalte,  die 
vielleicht  den  verschmolzenen  Nickhäuten  entspricht. 

Die  Tränendrüsen  sind  vorhanden.  Tränenpunkte  und  blind 
endende  Tränenröhrchen  wurden  beobachtet.  Auch  eine  Karuukel 
findet  sich  zuweilen. 

Von  den  Muskeln  des  Cyclopenauges  fehlen  die  Recti  interni 
wohl  immer.    Alle  anderen  Muskeln  sind  sehr  oft  vorhanden.  Die 


Fig.  147.  Augenmuskeln  eines  Sehweinecyclopen,  a  von  oben,  b  von  unten 
(eigene  Beobachtung).  ;  Levator  palpebrae,  rechts  abgeschnitten  und  aufgeklappt. 
X  Akzessorisches  Muskel  bündel.  2  M.  obliquus  sup.  3  M.  rectus  sup.  4  M.  rectus 
lateralis.  5  M.  retractor  bulbi?    6  M.  obliquus  inf.    7  M.  rectus  inferior. 

Recti  superiores  resp.  inferiores  liegen  nebeneinander;  besonders  die 
unteren  zeigen  die  Neigung  zu  verschmelzen.  Die  Obliqui  inferiores 
zeigen  oft  eine  eigenartige  Anordnung.  Sie  bilden  ein  breites  Muskel- 
band, das  den  unteren  Teil  des  Bulbus  umkreist  und  rechts  und  links 
an  ihn  ansetzt.  Ein  ähnliches  Verhalten  wurde  auch  am  Obliquus 
superior  (Phisalix)  und  am  Rectus  inferior  (Wilder)  beobachtet. 
Akzessorische  Muskelbündel  sind  besonders  am  Levator  palpebrarum 
nicht  selten.  Ein  Fall  Wilders  zeigt  eine  sehr  weitgehende  Ver- 
schmelzung und  Reduktion  der  Muskeln.  Die  Recti  externi  bildeten 
ein  Bündel,  das  das  schmale  Band  der  Recti  inferiores  bedeckte.  Die 
unteren  Obliqui  fehlten.  Zuweilen  ist  es  überhaupt  unmöglich,  ein- 
zelne Muskeln  zu  isolieren-. 

An  den  Nerven  der  Augenhöhle  sind  verschiedentlich  Variationen 
und  Abweichungen  vom  Normalen  beobachtet. 


a 


b 


Proboscis. 
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Es  möge  hier  gleich  eine  kurze  Bemerkung  über  die  formale 
Genese  des  Bulbus  bei  den  Cyclopen  gemacht  werden.  Seit  jeher 
sind  hier  zwei  Meinungen  vertreten.  Der  Augapfel  soll  entweder  ent- 
standen sein  aus  der  Verschmelzung  zweier  Augenbecher  oder  aus  einer 
einheitlichen  Anlage.  Aus  Gründen,  die  von  v.  Hippel  im  Teil  III, 
Kapitel  1  dieses  Buches  ausführlich  diskutiert  sind,  und  deren  Wieder- 
holung sich  erübrigt,  wird  heute  wohl  fast  allgemein  die  letzte  An- 


Fig.  148.  Augenmuskulatur  eines  menschlichen  Cyclopen  (nach  Wilder). 
a  von  oben,  ß  von  unten,  oberflächliche  Schicht,  von  unten,  tiefe  Schicht,  a  M. 
rectus  super,  c  M.  rectus  inferior,  d  M.  rectus  externus.  o  M.  obliquus  superior. 
t  M.  levator  palpebrae. 


sieht  für  die  richtige  gehalten.  Es  entsteht  bei  den  Cyclopen  von 
vornherein  eine  gemeinsame  Augenblase.  Dieser  Vorgang  ist  aber 
nicht  etwa  als  eine  Entwicklungshemmung  aufzufassen.  Die  Augen- 
blasen entstehen  vielmehr  normalerweise  als  getrennte  Gebilde,  nicht 
aus  einer  gemeinsamen  Anlage,  die  sich  später  teilt.  Diese  Ansicht 
von  HuscHKE  ist  widerlegt. 

III.  Proboscis. 

Das  Homologen  der  Nase,  der  Rüssel  der  Rhinocephalen,  ist, 
wie  das  Cyclopenauge,  ein  Doppel  organ.  Er  sitzt  oberhalb  des 
Auges  in  der  Medianlinie  und  bildet  hier  ein  Anhängsel,  dessen  Größe 
von  der  eines  Daumens  bis  zu  der  einer  Erbse  wechselt. 

Die  Richtung  derjenigen  Rüssel,  die  von  etwas  festerer  Beschaffen- 
heit sind,  ist  verschieden.  Oft  sind  sie  aufwärts  über  den  Schädel 
gebogen;  dies  wird  besonders  bei  Schweinen  beobachtet.  Bei  Cy- 
clopen geringen  Grades  kann  er  nach  abwärts  gerichtet  sein.  Auch 
Abweichungen  nach  links  und  rechts  kommen  vor. 

Wie  FoERSTER  hervorhebt,  steht  die  anatomische  Ausbildung 
des  Rüssels  in  konstantem  Verhältnis  zum  Grad  der  Cyclopie  über- 
haupt; je  geringer  dieser  ist,  desto  besser  ist  die  Proboscis  entwickelt. 
Hierbei  ist  zu  bemerken,  daß  auch  bei  Cyclopen  mit  weitgehender 
Bulbusverdoppelung  der  Rüssel  fehlen  kann.  Diese  Form  der  Cyclo- 
cephalie  ist  natürlich  ganz  anders  aufzufassen  als  die,  bei  der  die 
Proboscis  wegen  des  hohen  Grades  der  Cyclopie  fehlt. 

Jedenfalls  ist  es  möglich,  eine  Reihe  aufzustellen  von  kompliziert 
gebauten  Rüsseln  bis  zu  den  einfachsten  Formen. 

Eine  gute  Ausbildung  zeigte  die  Proboscis  des  in  Fig.  133  ab- 
gebildeten Schweins.  Sie  ist  an  der  Basis  daumendick  und  verjüngt 
sich  nach  der  Spitze  zu  etwas.    Hier  endet  sie  mit  einer  papillen- 
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besetzten  Platte,  die  einen  kleinen  blind  endenden  Spalt  erkennen  läßt. 
Die  genauere  Präparation  zeigte,  daß  der  Rüssel  an  der  Basis  von 
einem  Knochenhalbriug  umgeben  ist,  der  nach  unten,  nach  dem  Stirn- 
bein zu  liegt.  Er  entspricht  den  Nasenbeinen  resp.  den  Processus 
nasales  der  Stirnbeine.    Der  übrige  Teil  des  Rüssels  ist  von  Knorpel 

eingescheidet.  Im  Innern  findet 
sich  eine  vorn  und  hinten  blind 
endende  Höhle.  Sie  enthält  im 
proximalen  Abschnitt  ein  Sep- 
tum,  das  aus  einem  oberen  und 
unteren  Teil  besteht,  sowie  ein 
kompliziertes  System  schleira- 
hautüberzogener  Knorpelplatten . 
Sie  gehen  von  den  Seitenteilen 
des  Rüssels  aus.  Nach  der  Spitze 
zu  vereinfacht  sich  der  Bau  der- 
art, daß  ein  von  oben  herab- 
hängendes Septum  vorhanden  ist, 
an  dessen  tiefstem  Punkt  links 
und  rechts  eine  spiralig  auf- 
gewundene Knorpellamelle  ent- 
springt. Die  ganze  Höhlung  ist  mit  einer  Schleimhaut  ausgekleidet, 
die  aus  geschichtetem  Plattenepithel  besteht  und  zahlreiche  Drüsen 
erkennen  läßt. 

Die  Knorpelplatten  in  der  Rüsselhöhlung  müssen  als  Homologa 
der  Nasenmuscheln  angesehen  werden. 

Sie  finden  sich  in  geringerer  Ausbildung  als  bei  diesem  Fall 
öfter.  Zwei  weitere  Fälle  vom  Schwein  zeigen  im  Hohlraum  des 
Rüssels  nur  ein  unvollständiges  Septum,  an  dessen  Ende  spiralige 


Fig.  149.  Rüssel  des  Schweinecyclopen 
Fig.  133  (etwas  schematisierte  Zeichnung). 
a  Nasenbein  bezw.  Proc.  nasalis.  b  Os 
frontale,  c  Knorpliger  Teil  der  Rüssel- 
bedeckung mit  einem  Knochenkern  bei  d. 


Fig.  150.  Drei  schematische  Querschnittsbilder  des  Rüssels  Fig.  149.  a  an 
der  Basis,  b  in  der  Mitte,  c  vorne.  Hohlraum  schwarz,  Knorpelplatten  schraffiert, 
Knochen  weiß. 


Knorpelplatten  sitzen.  Es  geht  in  dem  einen  Fall  von  unten,  im 
anderen  von  oben  aus.  Rudimente  der  Nasenbeine  sind  auch  hier  vor- 
handen ;  sie  sind  überhaupt  nicht  selten. 

Bei  einer  noch  einfacheren  Art  der  Proboscis  ist  im  Innern  nur 
ein  kleiner  rundlicher  Kanal  vorhanden.  Auch  dieser  kann  ver- 
schwinden, und  es  bleibt  dann  nur  ein  kleines  solides  Gebilde  übrig. 

Die  nervöse  Versorgung  der  Proboscis,  wenn  sie  eine  gute  Ent- 
wicklung zeigt,  geht  wohl  immer  vom  Trigeminus  aus.    Ich  (J.)  fand 


Proboscis. 
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in  einem  Fall  je  einen  Ast  vom  linken  und  rechten  Ramus  frontalis, 
die  beide  zusammen  durch  ein  Foramen  im  Orbitaldach  in  die  Schädel- 
höhle verliefen,  hier  in  einer  kleinen  Rinne  des  Frontale  weiterzogen 
und  durch  ein  gemeinsames  Loch  in  den  Rüssel  traten. 

Dem  Pharynx  der  Cyclopen  fehlt  die  Choanenöffnung.  Man 
findet  über  dem  Gaumen  einen  kleineu  Blindsack,  in  den  links  und 
rechts  die  Eustachischen  Tuben 
münden.  Dursy  fand  in  einer 
solchen  Höhle  eine  senkrechte 
Scheidewand,  die  er  als  Vomer 
anspricht,  und  an  einer  Seite 
sogar  ein  muschelförmig  ge- 
krümmtes Knochenplättchen. 
Nach  ihm  handelt  es  sich  hier 
um  den  Teil  des  Nasenraumes, 
der  von  der  Mundhöhle  aus 
entsteht. 

Für  die  formale  Genese 
des  Rüssels  ist  folgendes  zu 
bemerken.  Bei  normaler  Ent- 
wicklung tretendie  Riechgrüb- 
chen in  enge  Beziehung  zur 
Mundhöhle.  Das  Geruchs- 
organ übernimmt  dadurch 
auch  eine  Funktion  als  Re- 
spiration sapparat. 

Beim  Cyclopen  legt  sich 
nur  ein  Riechgrübchen  an. 
Seine  Zusammensetzung  aus  zwei  Teilen  ist  mehr  oder  weniger  deut- 
lich zu  erkennen.  Dies  entspricht  dem  Wesen  der  Cyclopie.  Es  muß 
nun  die  Bildung  eines  median  gelegenen  Auges  zu  sehr  erheblichen 
Störungen  in  der  Weiterentwicklung  dieses  Riechgrübchens  führen. 
„Durch  die  verschmolzenen  Augenanlagen  wird  das  Nasenfeld  völlig 
herausgeschoben  und  nach  oben  gedrängt,  so  daß  nun  die  Anlage  des 
Nasenapparats  —  über  dem  Auge  an  das  Stirnende  des  Hirns  empor- 
gehoben ist"  (Kundrat).  Es  fehlen  ihr  also  die  Beziehungen  zum 
Munde  und  da  weiter  auch  das  Rhinencephalon  bei  den  Cyclopen  nicht 
zur  Entwicklung  kommt,  kann  auch  von  diesen  kein  Einfluß  auf  das 
Riechgrübchen  ausgehen.  Es  läßt  sich  daraus,  daß  trotzdem  eine  Art 
Nase  entsteht,  schließen,  daß  ihre  Anlage  in  bezug  auf  das  Rhin- 
encephalon und  die  Mundhöhle  die  Fähigkeit  der  Selbst- 
differenzierung besitzt^). 

Warum  sich  in  manchen  Fällen  der  Rüssel  nicht  entwickelt,  ist 
unklar.  Die  Mehrzahl  der  Rhinocephalen  stammt  von  Tieren  mit  gut 
entwickelten  Geruchsorganen  (cf.  die  Tabelle  von  Geoffroy).  Man 
könnte  daran  denken,  daß  die  Tendenz  der  Anlage,  ihre  Diiferen- 
zierungsmöglichkeit  zu  verwirklichen,  um  so  stärker  ist,  je  besser  aus- 
gebildet das  fertige  Organ  ist. 


1)  Dieser  Schluß  stimmt  überein  mit  dem  Eesultat  experimenteller  Unter- 
suchung, cf.  Bell,  Anat.  Anz.,  Bd.  29,  1906.  Zit.  n.  Barfueth,  Ergebnisse  der 
Anatomie  u.  Entwicklungsgeschichte  (Merkel-Bosnet),  Bd.  16,  S.  370. 


1 


Fig.  151.  Medianschnitt  durch  den  Kopf 
eines  rhinocephalen  Schweines  (nach  Lanke- 
LONGUE  u.  MisKARD.  1  Schädelhöhle.  2  ßüssel. 
S  Auge.  4  Dens  incisivus.  5  Os  intermaxil- 
lare  (?).  6  Zunge.  7  Schlund  mit  der  Oeff- 
nung  der  Tube. 
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Tabelle  der  Rhinocephalen  (n.  Geoffroy  St.  Hilaire). 


Mensch  4 

Hund  5 

Matze  4 

Kaninchen  2 

Schwein  18 

Rind  2 


Zu  erwähnen  wäre  hier  die  Proboscis  lateralis,  die  im  1.  Teil 
dieses  Kapitels  von  Grünberg  bereits  besprochen  ist^). 


Die  Veränderungen,  die  man  am  Schädel  des  Cyclopen  findet, 
sind  im  wesentlichen  zurückzuführen  auf  das  Fehlen  des  Nasen- 
skeletts, des  Siebbeins  und  des  Zwischenkiefers.  Die 
einfache  Orbita  ist  begrenzt  von  den  Oberkiefern,  den  Jochbeinen, 
vom  Orbitalfortsatz  des  Frontale  sowie  von  den  Keilbeinflügeln.  De- 
fekte in  ihrer  knöchernen  Begrenzung  nach  dem  Schädelinnern  zu 
sind  nicht  selten. 

Zwischen  den  Oberkiefern  fehlt  das  Intermaxillare ;  die  beiden 
Maxillen  legen  sich  direkt  aneinander.    Lannelongue  und  Menard 


Fig.  152.  Schädel  eines  Cyclocephalus  (nach  Lannelongue  und  Menärd). 
1  Foramen  opticum.    2  Foramen  infraorbitale.    3  Dens  incisivus.    4  Dens  eaninus. 

Fig.  153.  Schädel  eines  Cyclocephalus  (nach  Lannelongue  und  Menaed). 
A  Defekt  im  Frontale.  B  Orbita.  1  Foramen  opticum,  von  ihm  ausgehend  die 
Fissura  orbit.  sup.  und  inferior. 

finden  hinten  zwischen  ihnen  eine  schmale  Spalte,  die  sie  für  ein 
Rudiment  der  Nasenhöhle  halten.  Der  Sinus  maxillaris  fehlt.  Der 
Gaumen  ist  schmal,  meist  konvex  nach  unten.    Bemerkenswert  ist  die 


1)  Taruffi  hat  unter  der  Bezeichnung  „Cyclops  dirrhinus"  einen  Fall  mit 
zwei  Küssein  beschrieben,  von  denen  der  eine  über,  der  andere  unter  dem  Auge 
saß.  Es  ist  aber  kein  Beweis  dafür  gebracht,  daß  der  untere  Eüssel  ein  Homologon 
der  Nase  ist;  der  Abbildung  nach  handelt  es  sich  ohne  Zweifel  um  eine  eigentüm- 
liche Verbildung  des  Oberkiefers.  Man  findet  übrigens  bei  cyclopischen  Schweinen 
oft  den  Oberkiefer  schnauzenähnlich  ausgebildet  (cf.  Fig.  133). 


IV.  Schädel. 


Fig.  153. 


Schädel. 
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Bezahnung  des  Oberkiefers.  Die  Schneidezähne  fehlen  nämlich  hier 
nicht  in  allen  Fällen,  vielmehr  findet  man  gar  nicht  selten  einen  me- 
dian gelegenen  Incisivus.  Er  bekommt  nach  Lannelongue  und 
Menard  von  links  und  rechts  eine  Gefäß  -  Nervenversorgung.  Die 
Autoren  sprechen  ihn  deshalb  als  ein  Produkt  aus  der  Verschmelzung 
der  beiden  lateralen  Schneidezähne  an.  Sie  geben  an,  daß  sie  da, 
wo  dieser  Zahn  vorhanden  war,  auch  einen  rudimentären  Zwischen- 
kiefer gefunden  haben,  und  schließen  daraus,  daß  der  laterale  Teil 
des  Intermaxillare  mit  dem  lateralen  Incisivus  nicht  vom  Stirnfort- 
satz, sondern  von  den  Oberkieferfortsätzen  stammt.  Dieselbe  Ansicht 
bezüglich  der  Genese  des  Intermaxillare  wird  auch  von  anderer  Seite, 
z.  B.  von  BiONDi  ^)  vertreten.    Für  die  Cyclopen  ist  allerdings  nicht 

Fig.  154.  Fig.  155. 


1  SS 


IS    14  15 


Fig.  154.  Innere  Schädelbasis  eines  mensclilichen  Cyclopen  (nach  Vrolik). 
1  Membran,  die  die  Augenhöhle  gegen  das  Schädehnnere  abschließt.  2  Kleine  Keil- 
beinflügel. S  For.  opticum. 

Flg.  155.  Gesichtsmuskeln  eines  Cyclopen  von  hinten  gesehen;  Weichteile 
vom  Skelett  abpräpariert  (nach  Lannelongue  u.  Menard).  i  Bulbus.  2  Muscul. 
rect.  sup.  S  Levator  palpebrae  superioris.  4  Eectus  externus.  5  Rectus  inferior 
dexter.  6  Obliquus  inferior.  7  Rectus  inferior  sinister.  8  Orbicularis  oculi.  9  Dünne 
Lage  gekreuzter  Muskelfasern  an  der  Stelle,  wo  die  Nase  sitzen  sollte.  10  Die 
verschmolzenen  Levatoren  der  Oberlippe.  11  Zygomaticus  major  et  minor.  12  Bucci- 
nator.    13  M.  triangularis.    14  M.  quadratus.    15  M.  orbicularis  oris. 

recht  einzusehen,  weshalb,  wenn  die  Verhältnisse  wirklich  so  sind, 
nicht  der  seitliche  Zwischenkiefer  vollständig  entwickelt  ist.  So  weit 
sich  Lannelongue  und  Menard  auf  das  Vorkommen  des  medianen 
Schneidezahns  stützen,  ist  ihre  Theorie  jedenfalls  schwach  begründet. 
Man  vergleiche  hierfür  die  Ausführungen  Grünbergs  im  vorher- 
gehenden Kapitel  (S.  163). 

Es  sind  noch  kurz  die  Veränderungen  an  der  inneren  Schädel- 
basis zu  besprechen.    Hier  ist  die  hintere  Schädelgrube  meist  gut 


1)  Virch.  Arch.,  Bd.  III. 
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ausgebildet;  die  mittlere  und  vordere  dagegen  sind  flach  und  oft  nur 
undeutlich  getrennt.  Das  Keilbein  ist  in  seinem  vorderen  Abschnitt 
schlecht  entwickelt  und  auch  mißbildet.  Die  kleinen  Flügel  verlaufen 
nach  vorne;  sie  liegen  oft  direkt  nebeneinander  und  besitzen  dann 
an  ihrer  Basis  ein  einfaches  Foramen  opticum  und  durch  die 
sich  aneinander  anlegenden  Orbitalfortsätze  der  Frontalia  wird  die 
Stelle  der  Lamina  cribrosa  geschlossen.  Es  kommt  aber  auch  vor, 
daß  die  Knochen  Verschiebungen  an  der  Schädelbasis  nur  gering  sind ; 
dann  liegt  am  Ort  der  Siebbeinplatte  eine  Bindegewebsmembran,  durch 
die  der  Opticus  hindurchtreten  kann.  Das  Skelett  zeigt  dann  natür- 
lich einen  entsprechenden  Defekt. 

Die  Knochenpunkte  des  Stirnbeins  können  bis  zur  Verschmelzung 
einander  genähert  sein. 

Die  Verknöcherung  des  Cyclopenschädels  ist  oft  sehr  viel  weiter 
vorgeschritten  und  stärker  als  beim  normalen  Neugeborenen. 

Die  Gesichtsmuskulatur  eines  Cyclopen  zeigt  Fig.  155. 

B.  Arrhinencephalie. 

An  die  Cyclopen  schließen  sich  diejenigen  Mißbildungen  an,  die 
Kundrat  nach  ihrem  konstantesten  Merkmal,  dem  Defekt  des 
Rhinencephalon,  als  Arrhinencephalen  bezeichnet  hat.  Es 
finden  sich  bei  ihnen  außer  dem  Fehlen  der  Riechnerven  stets  noch 
weitere  Mißbildungen  des  Gehirns,  deren  Wesen  im  Prinzip  identisch 
ist  mit  denen,  die  bei  den  Cyclopen  vorhanden  sind.  Es  sind  näm- 
lich die  Großhirnhemisphären  ungetrennt  und  bilden  einen  gemein- 
samen Lappen ;  bei  den  schweren  Formen  der  Arrhinencephalie  er- 
streckt sich  die  Mißbildung  bis  auf  das  Zwischenhirn  ;  bei  den  leichtesten 
sind  nur  die  Stirnlappen  vereinigt,  während  die  hinteren  Hemisphären- 
pole getrennt  sind  und  hier  sogar  ein  Balken  vorhanden  sein  kann. 

Aus  dieser  Uebereinstimmung  der  Hirnmißbildung 
ergibt  sich  die  nahe  Beziehung  zwischen  Cyclopie  und 
Arrhinencephalie.  Sie  geht  auch  daraus  hervor,  daß  Uebergangs- 
formen  existieren  und  eine  scharfe  Grenze  zwischen  beiden  nicht  zu 
ziehen  ist.  Einige  Arten  der  Arrhinencephalie  sind  von  den  Autoren 
als  geringste  Grade  der  Cyclopie  angesehen.  Dies  gilt  nicht  nur  für 
die  Ethmocephalie  und  die  Cebocephalie,  sondern  auch  für  die  weniger 
schweren  Formen. 

Die  meisten  Arrhinencephalen  zeigen  Mißbildungen  der  Nase. 
Dieses  Zusammentreffen  ist  aber  nicht  begründet  im  Einfluß  der  Hirnmiß- 
bildung auf  die  der  Nase,  „sondern  begründet  in  dem  räumlichen  Ver- 
hältnis, in  welchem  das  Rhinencephalon  mit  dem  Nasenapparat  bei 
seiner  ersten  Entwicklung  steht"  (Kundrat).  Schädigungen  des  einen 
müssen  da  leicht  zu  einer  Störung  in  der  Entwicklung  des  anderen 
führen. 

Entsprechend  dem  geringeren  Grad  der  Mißbildung  ist  die  Lebens- 
fähigkeit bei  den  Arrhinencephalen  eine  höhere  als  bei  den  Cyclopen. 
Fälle  von  langer  Lebensdauer  sind  bekannt. 

Turner  ^)  sah  einen  Mann  mit  verschmolzenem  Stirnhirn,  ein- 
heitlichem Ventrikel,  Fehlen  des  Balkens  etc.,  der  bis  zum  23.  Jahr 
nur  einen  geringen  Grad  von  Schwachsinn  zeigte.    Dann  entwickelte 


1)  zit.  nach  Wille. 
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sich  Epilepsie  und  Geisteskrankeit.  Erst  mit  48  Jahren  trat  der 
Exitus  ein.  Solche  Beobachtungen  sind  es  auch,  die  mit  Recht  daran 
zweifeln  lassen,  daß  bei  den  Cyclopen  die  Hirnmißbildung  die  einzige 
Ursache  des  schnellen  Todes  ist. 

Kundrat  hat  eine  Reihe  von  Unterarten  von  Arrhinencephalie 
unterschieden.  Ihr  Aussehen  ist  ein  ziemlich  verschiedenes,  und  es  ist 
nicht  möglich,  eine  allgemeine  Charakteristik,  wie  bei  den  Cyclopen 
zu  geben.  Es  muß  vielmehr  zunächst  jede  Form  für  sich  betrachtet 
werden.  Die  Darstellung  stützt  sich  hauptsächlich  auf  Kundrats 
Monographie.  Eigene  Fälle  hatte  ich  nicht  zur  Verfügung,  wie  denn 
überhaupt  die  Arrhinencephalie  zu  den  selteneren  Mißbildungen  ge- 
hört. 

Die  erste  Art  der  Arrhinencephalie  wird  von  den  Ethmoce- 
phalen  gebildet.  Sie  stehen  der  Cyclopie  sehr  nahe.  Ein  Unter- 
schied zeigt  sich  darin,  daß  nicht  nur  getrennte  Bulbi,  sondern  auch 
gesonderte  Lidspalten  und  Orbitae  vorhanden  sind.  Der  Rüssel  sitzt 
nicht  über,  sondern  zwischen  den  Augen. 

Beobachtungen  von  Ethmocephalie  sind  nur  selten.  Kundrat 
stellt  drei  Fälle  zusammen ;  ein  vierter  ist  von  Renner  beschrieben. 

Es  handelt  sich  um  ein  kräftig  entwickeltes,  weibliches,  neugeborenes  Kind.  An 
Stelle  der  Augen  befinden  sich  zwei  schlitzförmige  Spalten,  welche  sich  beiderseits 
nach  der  Medianlinie  hin  bis  an  die 
Wurzel  eines  rüsselförmigen  Nasenrudi- 
ments erstrecken.  Die  Augenhöhlen  ent- 
halten keine  Bulbi  (cf.  hierzu  S.  221).  Das 
Vorderhirn  ist  einfach,  Nervi  olfactorii 
fehlen,  ebenso  die  Optici. 

An  der  Schädelbasis  sind  Lamina 
cribrosa  und  Crista  galli  nicht  vorhanden. 
Die  hauptsächlichen  Veränderungen  der 
einzelnen  Schädelknochen  sind  folgende: 
Die  kleinen  Keilbeinflügel  stellen  zwei 
schaufeiförmige  Fortsätze  dar,  die  jeder- 
seits  vom  oberen  Rande  des  Keilbein- 
körpers nach  vorn  hinziehen.  Zwischen 
ihnen  bleibt  eine  ziemlich  breite  Spalte 
frei.  Die  beiden  Partes  per])endiculares 
der  Gaumenbeine  sind  in  der  Mittellinie 
miteinander  verschmolzen.  Die  horizontale 
Gaumenplatte  fehlt.  Das  Siebbein  ist  ein 
erbsengroßes,  aus  zarten  Knochenlamellen 
zusammengesetztes  Gebilde.  Den  Ober- 
kiefern fehlen  die  Nasenfortsätze,  „statt 
ihrer  geht  von  der  Mitte  des  Kieferkörpers 
eine  fächerförmig  ausgebreitete  Fortsetzung 
nach  oben,  die  einen  konvex  begrenzten 
Rand  zeigt."  Die  beiden  Jochbeine  treten 
medianwärts  so  nahe  aneinander,  daß  sie 
fast  die  ganze  seitliche  und  untere  Umrandung  der  Orbitalhöhle  bilden.  Nasen- 
beine, Tränenbeine,  Nasenmuseheln  und  Vomer  fehlen.  Als  Nebenbefund  zeigte 
sich  Polydaktylie,  Uterus  bicornis  und  Vagina  septa. 

Bei  einem  von  Otto  ^)  beschriebenen  ethmocephalen  Schaf  be- 
standen am  Gehirn  starke  Veränderungen  durch  Hydrops.  Der  Op- 
ticus entsprang  als  einfacher  Strang,  der  sich  nach  den  Augen  zu 
gabelte. 

Als  zweite  Art  der  Arrhinencephalie  ist  die  Cebocephalie  zu 
nennen.    Auch  diese  Mißbildung  ist,  wenigstens  beim  Menschen,  selten. 


1)  zit.  nach  Kundeat. 
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Fig.  158. 


Kundrat  bringt  vier  Fälle  aus  der  Literatur  und  hat  einen  weiteren 
selbst  untersucht.  Später  sind  noch  einige  Fälle  dazugekommen.  Bei 
Tieren  ist  Cebocephalie  häufiger ;  meist  ist  sie  hier  mit  anderen  Miß- 
bildungen verknüpft.    Gurlt  bringt  eine  Anzahl  von  Beobachtungen. 

Bei  den  Cebocephalen  ist  ein 
Rüssel  nicht  mehr  vorhanden.  Es 
findet  sich  vielmehr  eine  Nase.  Sie 
ist  klein  und  trägt  an  der  Spitze 
ein,  ganz  selten  auch  zwei  kleine 
Löcher.  Es  besteht  eine  enge,  blind 
endende  Nasenhöhle  ohne  Septum. 
Die  Augen  stehen  einander  näher 
als  normal. 

Fig.  157. 


Fig.  157.   Cebocephalus  (nach  Kundeat). 

Fig.  158.   Cebocephalus  vom  Pferd  (nach  Gurlt). 


Das  Großhirn  war  in  Kundrats  Fall  nicht  in  Hemisphären  ge- 
teilt; es  bildete  eine  schildförmige,  steil  aufrecht  stehende  Platte  mit 
ziemlich  reichlichen  Furchen.    Nach  hinten  schloß  sich  die  große 


a 

Fig.  159.   Gehirn  des  KuNDBATschen  Cebocephalus.   a  von  oben,  b  Medianschnitt. 


Cebocephalie. 


233 


Zwischenhirnblase  an.  Die  Thalami  optici  waren  verwachsen.  „An 
der  Basis  fand  sich  zwischen  Pons  und  Stirnende,  von  beiden  durch 
eine  tief  einschneidende  Furche  getrennt,  eine  einfache  rundliche 
Masse,  an  deren  vorderstem,  etwas  ausgezogenem  Ende  die  beiden 
etwa  1  cm  dicken  Nervi  optici  in  einer  Entfernung  von  2  mm  von- 
einander entsprangen."  Die  Olfactorii  fehlten,  die  Nn.  trochleares 
waren  nicht  aufzufinden. 

Die  Mißbildung  des  Gehirns  kann  bei  den  Cebocephalen  eine  ge- 
ringere oder  größere  sein  als  in  diesem  Fall.  So  zeigte  bei  Arnolds 
Beobachtung  das  Gehirn  „die  äußere  Beschaffenheit  wie  bei  einem 
6-monatlichen  Fötus,  nur  zeigen  sich  die  vorderen  Stirnlappen  schmäler 
und  miteinander  verschmolzen.  Die  Olfactorii  fehlten.  Die  Seiten- 
ventrikel besaßen  Hinter-  und  Mittelhörner  von  normaler  Weite,  wäh- 
rend die  Vorderhörner  sehr  kurz  waren  und  ineinander  übergingen. 
Die  Corpora  striata  fehlten  oder  waren  wenigstens  völlig  rudimentär. 
Die  Sehhügel  waren  groß  und  nicht  verwachsen." 

Otto  ^)  fand  bei  cebocephalen  Tieren  zum  Teil  hochgradige  hydro- 
cephalische  Veränderungen.  Eine  Annäherung  an  die  Cyclopie  zeigt 
sich  darin,  daß  manchmal  nur  ein  Opticus  oder  zwei  in  einer  Scheide 
vorhanden  sind.  Es  können  sogar  die  Bulbi  in  ihren  hinteren  An- 
teilen verschmolzen  sein. 

An  der  inneren  Schädelgrube  fehlt  die  horizontale  Siebbeinplatte. 
Die  kleinen  Keilbeinflügel  sind  wie  bei  Cyclopie  nach  vorn  gerichtet 
und  umfassen  mit  ihrer  Basis  ein  Foramen 
opticum,   das  durch  eine  bindegewebige 
Scheidewand  in  zwei  Abteilungen  zerlegt 
sein  kann.  Die  Augenhöhlen  werden  durch 
den  rudimentären  vertikalen  Teil  des  Sieb- 
beins voneinander  getrennt.  Nasenseptum 
und  Zwischenkiefer  fehlen,   die  Maxillen 
stoßen  direkt  aneinander.    Die  Nasenbeine 
und  meist  auch  die  Muscheln  sind  rudi- 
mentär. Die  Nasenhöhle  endet,  wie  erwähnt, 
blind;  gegen  die  Mundhöhle  ist  sie  abge- 
schlossen durch  die  Gaumenplatten,  der 
Verschluß  der  Choanen  kommt  zustande 
„durch  eine  von  den  Gaumenbeinen  ge- 
bildete knöcherne  Scheidewand,  die  zwischen  -c,.     Tnr,     (.  U"^  1  J 
1      Tr  -n    •  n..     1      •          11               -1                 -tig-  loü.     bcnadel  des 
den  Keilbeinflugeln  emgeschoben,  mit  ihrer    Cebocephalus  Fig.  157  (nach 
Spitze  bis  an  die  Basis  des  Keilbeinkörpers  Kundrat). 
reicht"  (Kundrat). 

Die  dritte  Art  der  Arrhinencephalie  zeigt  eine  mediane  Hasen- 
scharte (Kundrat)  oder  genauer  falsche  Medianspalte  des 
Oberkiefers.  Sie  ist  von  der  Cebocephalie  dadurch  abzuleiten, 
daß  es  bei  ihr  nicht  zur  Aneinanderlagerung  der  Maxillen  gekommen 
ist.  Der  Spalt  entspricht  dem  fehlenden  Zwischenkiefer.  Eine  ge- 
nauere Beschreibung  findet  sich  bei  Grünberg,  S.  121. 

Das  Gehirn  zeigt  in  typischer  Weise  das  einfache  Vorderhirn, 
das  Fehlen  des  Rhinocephalon  etc.  (cf.  Ernst,  1.  c). 

Hieran  schließt  sich  als  vierte  Art  die  Arrhinencephalie  bei 
doppelseitiger  Kiefer-  und  Gaumenspalte  (cf. Grünberg S.  124 ff.). 


1)  zit.  nach  Kundrat. 


234 


Kapitel  V. 


Die  Fälle  zeichnen  sich  nach  Kundrat  vor  denen  mit  normalem 
Gehirn  meist  durch  die  Beschaffenheit  des  Stirnbeins  aus;  es  findet 
sich  eine  Synostose  seiner  beiden  Hälften,  die  Stirn  ist  „gekielt". 
Das  Gehirn  gleicht  in  manchen  Fällen  dem  oben  beschriebenen.  So 
z.  B.  bei  ScHRÖN  (Hadlich)  :  Die  Hemisphären  waren  verwachsen, 
die  Seitenventrikel  bildeten  eine  gemeinsame  Höhle.    Corpus  striatum 


b 


Fig.  161  a  und  b.  Gehirn  des  Kündrat- 
schen  Arrhinencephalus  mit  seitlicher  Lippen- 
Gaumenspalte  (doppelte  Lippen  -  Kiefer  und 
mediane  Gaumenspalte  mit  Verkümmerung 
des  Zwischen kiefers).  (Erklärung  im  Text.) 
a  von  unten,  b  Medianschnitt. 

und  Sehhügel  waren  nicht  getrennt. 
In  anderen  Fällen  scheint  das  Gehirn, 
abgesehen  vom  Fehlen  des  Rhinence- 
phalon,  normal  zu  sein,  insbesondere 
sind  die  Hemisphären  getrennt.  Eine 
genauere  Untersuchung  zeigte  in 
Kundrats  Fall  jedoch  noch  weitere 
Veränderungen.  Es  fand  sich  hinter 
dem  Chiasma  ein  konischer  Zapfen, 
dessen  Spitze  in  den  Stiel  des  Infundi- 
bulum  auslief.  Ein  Medianschnitt  er- 
gab, daß  es  sich  um  den  Boden  des 
Zwischenhirns  handelte,  „das  in 
seinen  oberen,  den  beiden  Sehhügeln 
entsprechenden  Anteilen  fast  voll- 
kommen verwachsen  war,  während 
die  Trichterregion  nicht  geschlossen 
war  und  nach  abwärts  in  jenen  Zapfen  auslief.  Nach  vorn  steht  die 
Höhle  der  Trichterregion  noch  durch  einen  schmalen  Gang  mit  der 
Gegend  des  Foramen  Monroi  in  Verbindung,  hinten  durch  einen  fast 
senkrecht  aufsteigenden  Gang  mit  dem  Aquaeductus.  Die  hintere 
Wand  des  Trichters  ist  dünn,  die  vordere  Wand  des  konischen 
Zapfens,  die  das  Chiasma  und  die  Lamina  perforata  anterior  trägt, 
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nimmt  rasch  an  Dicke  bis  auf  8  mm  zu  und  biegt  nach  vorn  in  das 
Balkenknie  über." 

Es  ist  bereits  erwähnt,  daß  sich  bei  manchen  Arrhiuencephalen 
eine  Synostose  der  Ossa  frontalia  findet,  durch  die  ein  kielförmiges 
Vorspringen  der  Stirn  bedingt  wird.  Diese  Veränderung  kommt  auch 
ohne  eine  weitere  Mißbildung  des  Kopfes  vor.  Sie  wird  wegen  der 
eigenartigen  Form  des  Schädels  als  Trigonocephalie  oder  Oo- 
cephalie  (Eierkopf)  bezeichnet. 

Kundrat  hat  einen  solchen  Trigonocephalen  untersucht  und  bei 
ihm  die  typische  arrhinencephale  Mißbildung  des  Gehirns  gefunden. 
Dies  ist  der  einzige  Fall,  bei  dem  ein  derartiges  Zusammentreffen 
nachgewiesen  ist.  doch  glaubt  Kundrat,  daß  Trigonocephalie  häufiger 
mit  Arrhineucephalie  kombiniert  ist,  wenn  auch  Synostose  der  Stirn- 
beine ohne  Veränderungen  am  Gehirn  vorkommt. 

Es  handelte  sich  um  einen  neugeborenen  Knaben.  Der  Schädel 
war  sehr  groß,  seine  Nähte  klaff"ten.    Die  Tubera  frontalia  lagen  dicht 


Fig.  162.  Schädel  des  Trigonocephalus  von  Ktjndrat.  a  von  der  Seite, 
b  von  oben. 


nebeneinander,  die  Stirn  sprang  kielförmig  vor.  Nach  Eröffnung  des 
Schädels  zeigte  sich  eine  kolossal  ausgeweitete  Zwischenhirnblase. 
Sie  überdeckte  das  Vorderhirn  völlig.  Dieses  bildete  eine  dicke 
scheibenförmige  Platte,  die  den  sehr  flachen  Grund  der  vorderen  und 
mittleren  Schädelgrube  ausfüllte.  Eine  Teilung  der  Hemisphären 
fehlte.  Es  waren  ziemlich  reichliche  Windungen  vorhanden.  Die  01- 
factorii  fehlten.  Kundrat  schließt  hier  Fälle  von  Defekt  des  Rhin- 
encephalon  ohne  weitere  Mißbildung  des  Kopfes  an.  Fischer  hat 
in  neuerer  Zeit  eine  derartige  Beobachtung  gemacht.  Bei  einer  58- 
jährigen  Frau  war  das  Gehirn  mit  seinen  Nerven  normal,  nur  die  beiden 
Olfactorü  fehlten.    Bulbus,  Tractus  olfactorius,  Trigonum  olfactorium, 
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Riechstreifen,  sowie  die  Nervenfäden  des  Olfactorius  wurden  vermißt. 
Als  einzige  Andeutung  des  Rhinencephalon  war  vielleicht  eine  kleine 
Vorwölbung  der  Gehirnsubstanz  zu  beiden  Seiten  des  Sulcus  olfac- 
torius anzusehen.  Die  Siebplatte  zeigte  links  keine,  rechts  nur  ver- 
einzelte, von  der  Dura 
überzogene  Löcher. 

In  der  Literatur  sind 
drei    weitere   Fälle  be- 
schrieben.   Interessant  ist, 
j  daß  in  einer  von  Claude 

,  ,  Bernard  mitgeteilten  Be- 

I     ,  obachtung  das  Geruchsver- 

'      -  mögen  trotz  des  Defektes 

:  *         erhalten  war.  Der  Lebec- 

sche  Fall   scheint,  soweit 
'  ^!    •  sich  das  aus  dem  Referat 

beurteilen  läßt,  nicht  hier- 
her zu  gehören. 


Gehen  wir  nun  noch 
einmal  von  hier  aus  die 
V  .  ganze  Reihe  der  bisher  be- 

"^^J'  schriebenen  Mißbildungen 

rückwärts    durch,    so  ist 
Fig.  163.    Gehirn  des  Trigonocephaliis  von     deicht     festzustellen ,  daß 
KuiTDRAT,  von  der  Basis  gesehen.  man  in   bezug  auf  den 

äußeren  Habitus  zu 
einem  immer  schwereren  Grad  der  fehlerhaften  Ent- 
wicklung kommt.  Bei  den  Trigonocephalen  ist  nur  Stirnbein  und 
Schädelbasis  abnorm  gestaltet.  Bei  der  nächsten  Form  tritt  schon 
eine  Mißbildung  im  Bereich  des  Stirnfortsatzes  hinzu.  Er  hat  sich 
nicht  an  die  Oberkieferfortsätze  angelegt.  Bei  schwerer  doppelseitiger 
Hasenscharte  findet  sich  eine  Atrophie  des  Zwischenkiefers,  die  zur 
Arrhinencephalie  mit  falscher  Medianspalte,  d.  h.  zum  völligen  Defekt 
derselben  überleitet.  Auch  hier  lassen  sich  verschiedene  Stufen  unter- 
scheiden ;  bei  den  geringeren  ist  die  Spalte  zwischen  den  Oberkiefern 
breit,  bei  den  schwereren  verschmälert  sie  sich,  bis  es  schließlich  zur 
Cebocephalie,  zur  Aneinanderlagerung  der  Maxillen  kommt.  Die  An- 
näherung der  Augen,  die  sich  hier  schon  geltend  macht,  führt  weiter 
dazu,  daß  bei  der  Ethmocephalie  statt  der  Nase  ein  Rüssel  gebildet 
wird.  Der  allmähliche  Uebergang  von  hier  zur  Cyclopie  wurde  schon 
betont.  Bei  dieser  läßt  sich  die  Reihe  dann  weiterführen,  von  der 
eben  angedeuteten  bis  zur  völligen  Vereinigung  der  Bulbi,  von  gut 
entwickelten  bis  zum  fehlenden  Rüssel. 

Die  Gehirne  aller  Arrhinencephalen  hat  Kundrat  in  eine  Kate- 
gorie gestellt.  Man  muß  jedoch  zwei  Typen  unterscheiden,  die 
prinzipiell  zu  trennen  sind.  Die  erste  Art  bilden  die  Gehirne 
mit  verschmolzenem  Vorderhirn,  die  den  Cyclopenhirnen 
sich  angliedern  und  ihnen  insofern  gleichzustellen  sind,  als  bei  ihnen 
die  Tendenz  besteht,  ein  einfaches  median  gelegenes  Rhinencephalon 


1)  zit.  nach  Fkankl-Hochwart. 
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zu  bilden.  Dies  beweisen  die  allerdings  seltenen  Fälle,  bei  denen  ein 
solcher  Olfactorius  tatsächlich  vorhanden  ist.  Die  Arrhiuencephalie 
dieser  Fälle  wäre  etwa  mit  einer  Anophthalmia  cyclo pica  zu 
vergleichen. 

Die  zweite  Form  bilden  die  Gehirne,  die,  abgesehen  vom 
rehlendesRiechhirns,normaloderfastnormal  erscheinen, 
bei  denen  es  insbesondere  zur  Trennung  von  Hemisphären 
gekommen  ist.  Der  Defekt  betriff't  hier  nicht  ein  verschmol- 
zenes, sondern  zwei  getrennte  Riech  hirne;  er  ist  mit  einer 
Anophthalmia  bilateralis  zu  vergleichen.  Beweisend  für  eine  der- 
artige Auffassung  wären  Fälle,  wo  das  Rhinencephalon  nur  einseitig 
fehlt.  Sie  sind  bisher  allerdings  nicht  bekannt.  Es  ist  nur  anzu- 
führen, daß  Selenkoff  bei  Proboscis  lateralis  den  rechten  Olfactorius 
rudimentär  entwickelt  fand. 

Sieht  man  von  diesen  Formen  ab,  so  lassen  sich  die  Cyclopen- 
und  Arrhinencephalengehirne  unschwer  in  eine  Reihe  ordnen.  An 
den  Anfang  wären  solche  mit  Verschmelzung  nur  der  Stirnlappen  zu 
stellen,  an  den  Schluß  die  extremen  Arten  der  Cyclopie.  Bei  Arrhiu- 
encephalie erstreckt  sich  die  Mißbildung  in  der  Hauptsache  auf  das 
Großhirn,  bei  Cyclopie  tritt  die  des  Zwischenhirns  hinzu.  Entwick- 
lungsgeschichtlich heißt  das:  Arrhiuencephalie  ist  eine  Miß- 
bildung des  sekundären,  Cyclopie  des  primären  Vorder- 
hirnbläschens. 

Daß  bei  der  Cyclopie  zwischen  dem  Grad  der  äußeren  Mißbildung 
und  der  des  Gehirns  eine  Disharmonie  bestehen  kann,  wurde  bereits 
hervorgehoben.  Dasselbe  gilt  für  die  Arrhiuencephalie.  Ob  auch 
hier,  wie  Kundrat  meint,  ein  konstantes  Verhältnis  zwischen  äußerem 
Habitus  und  Gehirn,  sich  aufdecken  läßt,  wenn  man  die  sekundären 
Veränderungen,  besonders  der  Hydrops  berücksichtigt,  ist  wohl  zweifel- 
haft. Man  vergleiche  z.  B.  den  ARNOLDschen  Cebocephalen  mit  an- 
deren Arrhinencephalen.  Es  ist  dies  auch  schon  deshalb  kaum  zu 
erwarten,  weil  die  Mißbildung  des  Nasenapparats  hier  nicht  irgendwie 
abhängig  oder  bedingt  ist  durch  die  des  Gehirns.  Dagegen  läßt  sich 
bei  der  engen  Beziehung  der  Augenentwicklung  zum  Gehirn  schon 
eher  vermuten ,  daß  bei  Cyclopie  konstante  Verhältnisse  zwischen 
äußerer  Form,  soweit  sie  durch  das  Doppelauge  bestimmt  wird,  und 
Gehirnmißbildung  bestehen. 


Bei  Cyclopen  und  Arrhinencephalen  sind  häufig  weitere  Abnor- 
mitäten sowohl  am  Kopf  als  an  anderen  Körperteilen  beobachtet.  Es 
möge  eine  kurze  Zusammenstellung  gegeben  werden. 

Situs  inversus  bei  Cyclopie  erwähnt  Ahlfeld.  Sehr  häufig  sind 
Mißbildungen  des  Herzens.  Zwerchfelldefekte,  Nabelbrüche  sind  öfter 
beschrieben. 

Von  akzidentellen  Mißbildungen  des  Nervensystems  finden  sich 
Cranioschisis  und  Raschisis,  Encephalocelen  etc.  Auch  an  den  Fall 
Nägeli  (cf.  das  Kapitel  von  Ernst)  sei  nochmal  erinnert.  Die  mit 
Cyclopie  kombinierte  Otocephalie  wird  im  folgenden  Abschnitt  be- 
sprochen werden. 

Zu  erwähnen  sind  ferner  Mißbildungen  am  Genitale.  Mehrmals 
fand  sich  ein  Uterus  duplex.  Kundrat  hebt  eine  auffällige  Kleinheit 
des  Penis  hervor ;  da  das  Alter  der  Mißbildung  nicht  genau  zu  be- 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III,  i.  16 
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stimmen  war,  ließ  sich  nicht  entscheiden,  ob  wirklich  mangelhafte 
Entwicklung  vorlag. 

Polydaktylie  ist  als  eine  besonders  häufige  Mißbildung  bei  Cy- 
clopen  und  Arrhinencephalen  zu  erwähnen.  Es  ist  sogar  angenommen 
(Babes),  daß  hier  ein  Kausalnexus  besteht,  derart,  daß  bestimmte 
Anomalien  des  Kopfes  die  Extremitätenmißbildung  bedingen.  Es  ist 
gegen  diese  Theorie  wohl  mit  Recht  einzuwenden,  daß  auch  Cyclopen 
etc.  ohne  Polydaktylie  vorkommen.  Ferner  ist  betont,  daß  das  Zu- 
sammentreifen  beider  ebensogut  auf  eine  gemeinsame  dritte  Ursache 
als  auf  eine  gegenseitige  Bedingtheit  schließen  läßt.  Kürzlich  hat 
allerdings  Dürren,  durch  Experimente  am  Frosch,  auf  die  hier  nicht 
näher  eingegangen  werden  kann,  wahrscheinlich  gemacht,  daß  eine 
Entwicklungsstörung  des  Gehirns  korrelativ  zu  Extremitätenmißbil- 
dung führen  kann. 

Genese  der  Cyclopie  und  Arrhinencephalie. 

Die  Genese  der  Gehirnmißbildung  bei  Cyclopen  und 
Arrhinencephalen  ist  bisher  hier  nicht  besprochen  worden.  Dies 
geschieht  mit  gutem  Grund  erst  in  diesem  Teil,  der  sich  mit  der  G  e- 
nese  dieser  Mißbildungen  überhaupt  beschäftigt.  Schon 
die  geringeren  Grade  der  Arrhinencephalie  deuten  darauf  hin,  daß 
die  Gehirnanomalie  hier  das  Wesentliche  ist.  Noch  mehr  zeigt  sich 
dies  bei  Berücksichtigung  der  relativen  Zeitverhältnisse  bei  der  Ent- 
wicklung der  Organe  des  Kopfes. 

Es  lassen  sich  die  Mißbildungen  der  einzelnen  Organe  der  be- 
schriebenen Terata  folgendermaßen  rubrizieren.  Regelmäßig,  in 
allen  Fällen  findet  sich  die  typische  Gehirnanomalie,  bei 
der  Cyclopie  verbunden  mit  der  Verschmelzung  des  Auges.  Hier- 
von abhängig  und  hierdurch  bedingt  sind  die  Rüssel- 
bildung,  das  Fehlen  der  Intermaxillaria,  die  Schädelabnor- 
mitäten, wie  die  einfache  Orbita  etc.  Unabhängiger  und  mehr  zu- 
fällig kombiniert  mit  der  Gehirnmißbildung  sind  die  Gesichtsspalten, 
wie  auf  S.  230  auseinandergesetzt  ist.  In  der  abnormen  Bil- 
dung des  Gehirns  (und  der  aus  ihm  entstehenden  Augen)  also 
liegt  das  eigentliche  Wesen  der  Cyclopie  im  weitesten 
Sinne,  ihre  Genese  klarzulegen,  heißt  die  Entstehung 
der  Cyclopie  überhaupt  erklären. 

Mit  dem  Zeitpunkt  der  Bildung  der  Großhirnhemi- 
sphären ist  die  teratogenetische  Terminationsperiode 
der  Mißbildungen  gegeben,  die  ein  einfaches  Vorderhirn  haben. 
Später  können  sie  nicht  entstanden  sein ;  es  sei  denn,  man  wollte  an- 
nehmen, daß  zwei  Hemisphären  sekundär  wieder  zu  einem  einfachen 
Gebilde  geworden  sind.    Hierfür  fehlt  jeder  Beweis. 

Für  die  Cyclopen  läßt  sich  nun  noch  eine  frühere  Ter- 
minationsperiode bestimmen.  Sie  ist  begrenzt  mit  der  Zeit  der 
Ausstülpung  der  Augenblasen.  Es  werden,  wie  oben  gesagt  ist,  in 
abnormer  Weise  beide  Augenblasen  von  vornherein  als  eine  einzige 
Anlage  ausgestülpt.  Da  nun  die  Entwicklung  der  Augen  der  des 
sekundären  Vorderhirns  vorangeht,  ist  die  Terminationsperiode  der 
Cyclopie  so,  wie  sie  sich  aus  der  fertigen  Mißbildung  ableiten  läßt, 
als  eine  frühere  zu  bestimmen  als  die  der  Arrhinencephalie.  Hier- 
mit erhält  die  Auffassung,  daß  die  Arrhinencephalie  ein  ge- 
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ringerer  Grad  von  Cyclopie  ist,  ihre  genetische  Be- 
gründung. 

Eine  Reihe  von  Untersuchungen  an  Cyclopen  niederer  Tiere,  die 
zum  Teil  durch  interessanteExperimente  gewonnen  sind,  haben  dazu 
beigetragen,  unsere  Kenntnis  über  die  Genese  der  Cyclopie  zu  fördern. 

Stockard  setzte  die  Eier  eines  Fisches,  Fundulus  heteroclitus, 
der  Einwirkung  bestimmter  Reagentien  aus,  unter  denen  besonders 
die  Magnesiumsalze  wegen  ihrer  guten  Wirkung  hervorzuheben  sind. 
Er  erhielt  dann  unter  günstigen  Umständen  einen  recht  beträchtlichen 
Prozentsatz  von  Mißbil- 
dungen. Es  fanden  sich 
erstens  Monstra  mit  nur 
einem  Auge  (Anophthalmia 
unilateralis.  Monstra  mo- 
nophthalmica  asymmetrica 
nach  Stockard).  Zweitens 
kamen  Cyclopen  verschie- 
densten Grades  vor.  Fig.  164 
gibt  zwei  derartige  Tiere 
und  zum  Vergleich  ein  nor- 
males wieder.  Das  Aus- 
sehen des  Auges  ist  typisch ; 
es  finden  sich  alle  Stufen 
der  Verschmelzung,  bis  zum 
einfachen  und  rudimentären 
Bulbus,  ja  sogar  bis  zum 
völligen  Fehlen  desselben. 
Das  Auge  liegt  vorn  und 
ventral.  Der  Mund  der  Em- 
bryonen ist  rudimentär,  er 
erscheint  rüsselartig,  seine 
Oeffnung  ist  klein.  Die 
Riechgrübchen  sind  einfach 
oder  doppelt  angelegt.  Das 
Gehirn  war  nach  Stockards 
ausdrücklicher  Angabe  in 
vielen  Fällen  normal  1).  Doch 
fanden  sich  manchmal  Miß- 
bildungen ,  die  aber  in 
keiner  Weise  typisch  zu 
sein  scheinen.  Stockard 
lehnt  jedenfalls  einen  Zu- 
sammenhang zwischen  Hirn- 
mißbildung und  Cyclopie  ab. 
prinzipieller  Unterschied  im 
vielleicht  mit  der  geringen 


Fig.  164.  Cyclopische  Funduhisembryonen 
(nach  Stockard  1909).  l  Normales  Tier.  2  Un- 
vollständige Cyclopie.  3,  4,  5  Vollständige  Cy- 
clopie, Ansicht  von  oben ,  von  der  Seite  und  von 
unten.    M.  Mund.    ys.  Dottersack. 


Hier  besteht  unseres  Erachtens  ein  ganz 
Vergleich  zu  den  Säugetiercyclopen,  der 
Ausbildung  des  Fischgehirns  zusammen- 
hängt. Beachtenswert  ist  die  formale  Genese  des  Auges  bei 
den  STOCKARDschen  Cyclopen.  Es  legt  sich  von  vornherein  so  an, 
wie  es  später  im  ausgebildeten  Zustand  -  erscheint,  d.  h.  es  findet 
weder  eine  Verschmelzung  zweier  Augenblasen  statt,  noch  eine  Tei- 


1)  Wie  Spemann  mit  Eecht  betont,  müssen  die  zwischen  den  Augen  stielen 
gelegenen  Teile  aber  entweder  fehlen  oder  verschoben  sein. 
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hing  einer  einfachen  Anlage.  Die  Art  der  Einwirkung  der  Reagentien 
auf  das  Ei  ist  noch  nicht  aufgeklärt.  Stockard  denkt  an  einen  „in- 
hibitory  und  anaesthetic  effect"  auf  die  Entwicklung  der  Augenblasen. 
Lewis  und  Spemann  nehmen  eine  Schädigung  der  zwischen  den 
Augen  gelegenen  Hirnteile  an.  Durch  das  Magnesium  etc.  werden 
bestimmte  Zellen  am  Vorderende  der  Embryonalanlage  in  ihrer  Ent- 
wicklung gehemmt  und  fallen  aus.  Es  handelt  sich  also  um  eine 
D  e  f  e  k  t  b  i  1  d  u  n  g. 

Lewis  hat  am  gleichen  Objekt  wie  Stockard  experimentiert. 
Er  konnte  mit  Sicherheit  nachweisen,  daß  ein  Defekt  median  gelegener 
Teile  zur  Cyclopie  führt.  Er  zerstörte  durch  Anstich  an  den  Eiern, 
die  sich  im  Stadium  des  Embryonalschildes  befanden,  einen  kleineren 
Teil  am  vorderen  Ende.  Lag  dieser  genau  median,  so  entwickelten 
sich  cyclopische  Embryonen.  Durch  den  Verschluß  der  gesetzten 
Wunde  kamen  Teile  in  Berührung,  die  sonst  von- 
einander  entfernt  liegen.  Eine  Regeneration  der  ver- 


ab  c  d 


Fig.  165.  Funduluscyclopen  (nach  Lewis),  a,  b  Eier,  die  das  Stadium  und 
die  Stelle  (schwarz)  der  Operation  zeigen,  c,  d  Cyclop,  von  der  Seite  und  von  unten. 

Von  großer  Bedeutung  sind  die  Versuche  Spemanns  zur  Cyclopie. 
Wie  bereits  in  Bd.  II,  S.  42  tf.  des  Werkes  ausgeführt  ist,  gelang  es 
diesem  Forscher,  durch  Schnürung  von  Tritoneneiern  vordere  Verdop- 


Fig.  166.  Larve  von  Triton  taeniatus,  mit  sehr  schwacher  Verdoppelung  des 
vorderen  Körperendes.  Der  linke  cyclopische  Kopf  verdeckt  fast  ganz  den  rechten 
normalen.   (Nach  Spemann  1904.) 

pelungen  der  Embryonen  zu  erzielen.  Unter  bestimmten  Bedingungen 
nun  bildet  sich  bei  diesen  Doppelbildungen  Cyclopie.  „Sie  entsteht 
nämlich  meist  bei  nicht  genau  medianer,  sondern  bei  etwas  schräger 
Schnürung"  (1904,  S.  431).  Meist  ist  der  eine  Kopf  der  Duplicitas  anterior 


1)  Auch  spontan  entstandene  Cyclopen  sind  bei  Fischen  beobachtet.  Gemmil 
sah  vier  Fälle  bei  Forellen.  Paolocci  beobachtete  einen  cyclopischen  Eochen,  der 
wahrscheinlich  etwa  zwei  Jahre  alt  war  (zit.  nach  Stockard). 
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normal,  der  andere  cyclopisch;  doch  kommt  es  auch  vor,  daß  beide 
cyclopisch  sind.  Zwischen  schräger  Schnürung  und  Cyclopie  besteht 
eine  ursächliche  Beziehung  „derart,  daß  sich  das  defekte  Vorderende 
auf  derjenigen  Hälfte  des  Keims  entwickelt,  von  der  die  Medianebene 
des  virtuellen  Embryos  abgewandt  ist.  Dieser  Schluß  wird  dadurch 
nicht  erschüttert,  daß  der  cyclopische  Defekt  ausnahmsweise  auch  an 
beiden  Köpfen  auftritt,  denn  es  wird  ja  nicht  die  auch  sonst  un- 
haltbare Behauptung  aufgestellt,  daß  die  bei  schräger  Schnürung  ein- 
tretenden Entwicklungsbedingungen  die  einzigen  seien,  unter  d,enen 
cyclopische  Defektbildung  bestehen  kann"  (S.  435  f.).  Fig.  166  zeigt 
einen  derartigen  Embryo.  Das  Ei  war  im  Zweizellenstadium  einge- 
schnürt. Das  Vorderende  zeigte  eine  schwache  Verdoppelung.  Auf 
der  Abbildung  verdeckt  der  cyclopische  Kopf  den  normalen  fast  völlig. 


Fig.  167.  Rekonstruktion  des  Kopfes  der  Larve  Fig.  166  (nach  Spemann 
1904).  fov.  olf.  Riechgrube.  Lah.  Hörbläschen.  N.  olf.  Riechnerv.  N.  opt.  Sehnerv. 
Oc.  Auge.   pp.  Paraphyse.    V.  H.  Vorderhirn,    x  Medullarstummel. 

Man  erkennt  die  im  Bereich  der  Fötalspalten  zusammenhängenden 
Augen  mit  zwei  Linsen.  Die  Riechgrube  ist  einfach.  Fig.  167  zeigt 
eine  Rekonstruktion ;  sie  läßt  eine  typische  Mißbildung  am  Gehirn  des 
Cyclopen  erkennen.  „Das  Vorderhirn  ist  ungegliedert,  der  basale  Teil 
des  Zwischenhirns  samt  den  Augenstielen  fehlt,  so  daß  die  Augen  mit 
ihren  ventralen  Hälften  zusammenstoßen." 

Durch  genaue  Analyse  der  Mißbildung  kommt  Spemann  zu  dem 
Schluß,  daß  es  sich  bei  der  Cyclopie  um  eine  Defektbildung  handelt. 
Es  fehlen  die  Teile,  die  normalerweise  zwischen  den  Augen  liegen. 

„Die  virtuelle  Medullarplatte  wird  durch  die  schräge  Schnürung 
in  zwei  verschieden  breite  Vorderenden  gespalten ;  aus  dem  breiteren 
entwickelt  sich  der  normale  Kopf,  aus  dem  schmäleren  der  cyclo- 
pische Defekt."    „Jedes  der  beiden  Vorderenden  der  virtuellen  Me- 
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duUarplatte  würde  nur  diejenigen  Organe  ergänzen  können ,  deren 
Anlagen  es  selbst  enthält."  „Eine  Schwierigkeit  bieten  für  diese  An- 
sicht allerdings  die  Fälle,  wo  beide  Köpfe  cyclopisch  sind." 

Die  Untersuchungen  an  cyclopischen  Hühnerembryonen  gehen 
auf  Dareste  zurück,  der  diese  Monstra  durch  Einwirkung  thermi- 
scher etc.  Schädlichkeiten  enthielt.  Nach  ihm  zeichnet  sich  das  Pros- 
encephalon  bei  seiner  Entwicklung  vor  den  beiden  anderen  Hirnbläs- 
chen dadurch  aus,  daß  es  an  seinem  Vorderende  länger  offen  bleibt 
als  diese.  An  einer  kleinen,  am  Vorderende  des  Embryo  gelegenen 
Spalte  gehen  hier  Neuroblast  und  Ektoderm  ineinander  über.  Durch 
Einstülpung  ektodermalen  Materials  findet  hier  eine  Verbreiterung 
des  ersten  Hirnbläschens  statt.  Hierdurch  werden  die  Teile,  welche 
die  Augenblasen  entstehen  lassen,  auseinander  gerückt.    Tritt  ein 


Flg.  168.  Schnitt  durch  das  Objekt  Fig.  166  und  167.  Bezeichnungen  wie  Fig.  167. 


vorzeitiger  Schluß  dieser  Spalte  ein,  so  entsteht  Cyclopie.  Die  Teile 
des  Hirnbläschens,  aus  denen  die  Augen  sich  entwickeln,  entfernen 
sich  dann  ja  nicht  voneinander,  sondern  bleiben  nebeneinander  liegen. 
Es  handelt  sich  um  eine  Entwicklungshemmung,  die  in  vielen  Fällen 
in  einer  abnormen  Enge  der  Kopfkappe  des  Amnions  ihren  Grund 
hat.    Doch  kann  sie  auch  primär  vom  Gehirn  ausgehen. 

Diese  Ansicht  Darestks  hat  lange  fast  allgemeine  Anerkennung 
gefunden.  In  neuerer  Zeit  ist  in  zwei  Richtungen  Widerspruch  er- 
hoben, in  Hinsicht  auf  die  Deutung  der  Befunde  sowohl  als  auch  auf 
die  Richtigkeit  der  Beobachtungen  überhaupt.  Spemann  betont,  daß 
man  „nicht  wissen  kann,  ob  das  Medullarrohr  defekt  wird,  weil  es 
sich  zu  früh  schließt,  oder  ob  es  sich  früher  schließt  als  normal,  weil 
schon  seine  Anlage  defekt  war"  (S.  457).  Seine  Untersuchungen 
sprechen  sehr  zugunsten  der  letzten  Auffassung. 

Rabaud  hat  eine  größere  Zahl  cyclopischer  Hühnerembryonen 
vom  1.  bis  5.  Tage  untersucht,  und  kommt  zu  Resultaten,  die  von 
denen  Darestes  sehr  wesentlich  abweichen.    Es  erklärt  sich  dies 
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seiner  Ansicht  nach  daraus,  daß  Dareste  keine  Schnitte,  sondern 
die  ganzen  Embryonen  untersuchte.  Nach  Rabaud  liegt  bei  der  for- 
malen Genese  der  Cyclopie  ein  Prozeß  vor,  der  in  der  normalen  Ent- 
wicklung kein  Analogon  hat.  Es  handelt  sich  im  wesentlichen  darum, 
daß  das  vordere  Ende  der  Medullarplatte,  welche  das  Vorderhirn  liefert, 
sich  nicht  zu  einem  Rohr  umbildet,  sondern  flach  ausgebreitet  seit- 
lich ins  Ektoderm  übergeht.    Quantität  und  Qualität  der  Platte  sind 


Fig.  169.  Schnitt  durch  einen  Hühnchencyclopen  vom  4.  Tag  (nach  Eäbaud). 
I.e.  Lamina  cerebralis.    rne.  Neuroepitheliale  Falte,    am.  Amnion. 


Fig.  170.  Schnitt  durch  einen  Hühnchencyclopen  vom  5.  Tag  (nach  Rabaud). 
Bezeichnungen  wie  Fig.  169.  Die  neurcepithelialen  Falten  sind  fast  ganz  geschlossen ; 
es  hat  sich  an  ihnen  eine  epitheliale  und  neurale  Lamelle  differenziert  {l.n.  und  I.e.). 

Fig.  171.  Schnitt  durch  einen  Hühnchencyclopen  vom  4.  Tag  (nach  Rabaud). 
i.o.  Invagination  optique.  Oj  u.      Stiel  des  rechten  und  linken  Auges,  fo.  Riechgrube. 


normal,  nur  ihre  Form  ist  abnorm.  Der  Verschluß  des  Gehirns  bildet 
sich  derart,  daß  an  der  Stelle  des  Uebergangs  ins  Ektoderm  rechts 
und  links  eine  Epithelfalte  sich  erhebt.  Ihr  inneres  Blatt  wird  zu 
Neuropithel,  ihr  äußeres  zu  Ektoderm  ;  rechte  und  linke  Falte  wachsen 
sich  medianwärts  entgegen  und  verschmelzen.  Die  Bildung  des  ge- 
schlossenen Gehirns  beruht  nicht  auf  einem  embolischen,  sondern  auf 
einem  epibolischen  Prozeß;  nicht  um  Einstülpung,  sondern  um 
Ueberwachsung  der  Medullarplatte  handelt  es  sich. 
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Die  Augenblasen  entstehen  aus  diesem  Gehirn  auf  verschiedene 
Weise.  Entweder  sind  sie  voneinander  getrennt,  oder  es  entwickelt 
sich  eine  spaltförmige,  quer-  oder  längsgestellte  Einsenkung  der  Me- 
dullarplatte,  die  an  ihrem  untersten  Ende  die  Augenblasen  hervor- 
treten läßt.  Sie  stellt  einen  unpaaren  Augenblasenstiel  vor.  Die 
Bulbusanlagen  sind  hier  entweder  getrennt,  oder  es  entsteht  ein  Auge 
mit  mehr  oder  weniger  ausgesprochener  Verdoppelung  einzelner  Teile. 
So  handelt  es  sich  nicht  um  eine  Verschmelzung,  sondern  um  eine 
gemeinsame  Anlage.  Sind  zwei  Augenbecher  angelegt,  so  kann  der 
eine  von  ihnen  zugrunde  gehen.  Dann  entsteht  ein  Cyclop  mit  ein- 
fachem Bulbus.    Rabaud  teilt  die  Cyclopen  folgendermaßen  ein. 

I.  Deux  yeux  —  Diophthalmes. 

A.  Deux  yeux  se  developpant  completement.  Diophthalmes 
complets. 

a)  Deux  orbites  —  Diorbitaires. 

b)  Une  seule  orbite  —  Monorbitaires. 

B.  Un  seul  oeil  developpe  avec  ou  sans  parties  accessoires 
de  l'oeil  avorte  —  Diophthalmes  reduits. 

II.  Un  ffiil  double  —  Diplophthalmes. 

Es  liegt  also  ein  ziemlich  umfangreiches  Material  vor,  das  erlaubt, 
für  die  formale  und  kausale  Genese  der  spontan  entstandenen  Cy- 
clopen gewisse  Schlüsse  zu  ziehen.  „Beziehungen  sind  schon  jetzt 
vorhanden,  aber  wir  wissen  nicht,  wie  weit  wir  die  Kette  der  Ur- 
sachen zurückverfolgen  müssen,  um  das  Tertium  comparationis  zwischen 
der  spontan  entstandenen  und  experimentell  erzeugten  Cyclopie  zu 
finden"  (Spemann,  S.  467). 

Für  die  kausale  Genese  ist  ein  Schluß  wohl  erlaubt;  Cyclopie 
kann  durch  die  Einwirkung  äußerer  Einflüsse  auf  das  Ei  entstehen. 
Welcher  Art  sie  allerdings  sein  könnten,  ist  völlig  unklar.  Es  ist 
jedenfalls  kaum  erlaubt,  hier  Vergleiche  zwischen  den  durch  Experi- 
ment hergestellten  und  den  natürlichen  Bedingungen  zu  ziehen. 

Ob  die  Cyclopie  nicht  auch  aus  inneren,  im  Ei  selbst 
liegenden  Gründen  entsteht,  ja,  ob  nicht  dies  sogar 
der  gewöhnliche  Modus  ist,  bleibt  eine  offene  Frage. 

Was  die  formale  Genese  betrifft,  so  ist  eine  amniogene  Ent- 
stehung, deren  Ursache  ja  auch  erst  aufzuklären  wäre,  mit  einiger 
Wahrscheinlichkeit  auszuschließen.  Darestes  Untersuchungen  und 
Schlußfolgerungen,  die  eine  Hauptstütze  dieser  Theorie  bildeten,  sind 
stark  erschüttert.  Das  häufige  Vorkommen  von  Polydaktylie  und 
anderen  „amniogenen"  Mißbildungen  bei  Cyclopie  ist  hier  auch  nicht 
mehr  zu  nennen,  seitdem  gezeigt  ist,  daß  für  ihre  Entstehung  das 
Amnion  eine  sehr  geringe  Rolle  spielt.  Ebenso  spricht  gegen  die 
Einwirkung  des  Amnions,  daß  die  Cyclopie  eine  typische,  ausgesprochen 
bilateral-symmetrische  Mißbildung  ist. 

Daß  auch  nicht  einfach  eine  Hemmungsbildung  vorliegt,  ist  sicher. 
Für  die  Augen  ist  dies  bereits  hervorgehoben.  Das  einfache  Rhin- 
encephalon,  das  zuweilen  beobachtet  ist,  beweist  dasselbe  für  das 
sekundäre  Vorderhirn.  Wie  die  Augenbecher,  so  entsteht  auch  das 
Riechhirn  der  Säuger  als  eine  primär  bilaterale  Anlage. 

Mit  einigen  Worten  muß  noch  auf  die  RABAUDSchen  Untersuch- 
ungen eingegangen  werden.    Man  könnte  zunächst  erwarten,  daß  die 
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Untersuchungen  an  Hühnerembryonen  für  die  Cyclopie  bei  Säugern 
mehr  Aufldärung  geben,  als  die  an  niederen  Wirbeltieren.  Aber  dies 
ist  nicht  der  Fall.  Es  ist  vielmehr  mit  aller  Bestimmtheit  zu  sagen, 
daß  so,  wie  Rabaud  es  bei  seinen  Hühnchen  beschreibt,  die  formale 
Genese  bei  den  Säugetiercyclopen  sich  nicht  abspielen  kann.  Die 
Morphologie  des  Gehirns  beweist  dies  ganz  deutlich.  Nach  Rabaud 
müßte  man  ein  Cerebrum  erwarten,  das  aus  einer  dicken  basalen  Platte 
und  einer  dünnen  Decke  besteht.  Die  Basis  würde  nicht  nur  die 
normalerweise  hier  gelegenen  Teile  enthalten,  sondern  auch  Seitenteile 
und  Konvexität  des  Gehirns.  Die  Decke  hätte  als  spezifisches,  ganz 
eigenartiges  Gebilde  kein  Homologon  am  normalen  Gehirn.  Daß  die 
Verhältnisse  wesentlich  anders  liegen,  hat  die  Beschreibung  der  Ge- 
hirne auf  S.  211  f.  wohl  genügend  gezeigt.  Die  Basis  der  Cyclopen- 
gehirne  enthält  keine  Teile,  die  ihr  nicht  schon  unter  normalen  Ver- 
hältnissen angehören;  ebenso  läßt  sich  seine  Konvexität  ohne  Schwierig- 
keit mit  der  des  gut  entwickelten  Gehirns  homologisieren. 

Auch  die  Deutung  der  RABAUDschen  Fälle  als  Cyclopen  bedarf 
meines  Erachtens  noch  einer  Nachprüfung.  Es  sind  mehrfach  Hühn- 
chen beschrieben  —  ich  (J.)  habe  selbst  einige  derartige  Tiere  unter- 
sucht und  kurz  mitgeteilt  —  bei  denen  das  Cerebrum  als  eine  flach 
ausgebreitete  Lamelle  erschien,  die  seitlich  ins  Ektoderm  überging. 
Diese  Mißbildungen  sind  als  Anencephalen  zu  bezeichnen.  Ihr  Gehirn 
muß  sich  aber  formalgenetisch  genau  so  gebildet  haben,  wie  das  der 
RABAUDschen  Cyclopen.  Anophthalmie  kommt  öfter  bei  diesen  An- 
encephalen vor. 

Die  prinzipielle  Uebereinstimmung  dieser  Mißbildung  mit  der 
Spina  bifida  des  Rückenmarks  liegt  auf  der  Hand;  auch  Rabaud 
kommt  auf  Grund  seiner  Untersuchungen  zu  der  Ansicht,  daß  als  die 
einzige  Mißbildung,  mit  der  die  Cyclopie  verwandt  ist,  die  Spina  bifida 
zu  nennen  ist.  Dies  entspricht  aber  keineswegs  den  Erkenntnissen, 
die  sich  aus  der  Teratologie  des  Zentralnervensystems  ergeben  haben. 

Ein  Teil  der  RABAUDschen  Fälle  sind  wohl  sicher  als  Cyclopen 
anzusprechen ;  aber  sie  sind  kombiniert  mit  Anencephalie.  Ein  an- 
derer Teil  stellt  meines  Erachtens  reine  Anencephalen  resp.  Anence- 
phalen mit  einseitiger  Anophthalmie  vor.  Rabaud  begeht  anscheinend 
den  Fehler,  einen  Teil  des  Cerebrums  als  Augenstiel  anzusehen,  während 
die  wirklichen  Augenstiele  viel  tiefer  entspringen.  Hierfür  spricht 
schon  die  oft  ganz  unverhältnismäßige  Masse  des  von  Rabaud  als 
gemeinsamer  Opticus  gedeuteten  Gebildes. 

Gut  begründet  erscheint  die  Auffassung,  daß  die  Cyclopie  eine 
Defektbildung  ist.  Das  Bild  von  dem  median  herausgeschnittenen 
Keil  hat  eine  genetische  Berechtigung;  es  fehlen  hier  Teile,  die  ent- 
weder primär  nicht  angelegt  waren  oder  sehr  frühzeitig  zerstört 
wurden.  Besonders  Spemanns  Untersuchungen  scheinen  in  diesem 
Sinne  beweisend  zu  sein.  Ist  diese  Ansicht  richtig,  so  ist,  wie  Spe- 
MANN  kürzlich  durch  Experimente  bewiesen  hat,  die  teratogenetische 
Terminationsperiode  der  Cyclopie  noch  früher  anzusetzen  als  sie  vor- 
her aus  der  fertigen  Mißbildung  bestimmt  wurde.  Spemann  zeigte, 
daß  „wenn  man  im  Neurulastadium  ein  rechteckiges  Stück  aus  der 
Medullarplatte  herausschneidet  und  in  umgekehrter  Orientierung  wieder 
einheilen  läßt,  Embryonen  entstehen,  bei  denen  Hirn,  Chorda  und 
Muskulatur  eine  Strecke  weit  umgedreht  sind."    „Die  Medullaranlage 
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enthält  also  die  Anlagen  für  die  einzelnen  Hirnabschnitte  schon  in 
bestimmter  Lokalisation."  Wenn  die  einzelnen  Teile  des  Gehirns  und 
der  Augen  schon  in  der  Medullarplatte  determiniert  sind,  so  muß  auch 
das,  was  dem  cyclopischen  Gehirn  fehlt,  schon  in  der  Medullarplatte 
fehlen.  So  wäre  die  teratogenetische  Terminationsperiode  mit  der 
Ausbildung  der  Medullarplatte  gegeben.  Man  könnte  sich  dann  das 
Verhältnis  von  Arrhinencephalie  und  Cyclopie  so  vorstellen,  daß  ein 
kleiner  Defekt  jene,  ein  größerer  diese  zur  Folge  hätte.  Die  Weiter- 
entwicklung einer  solchen  „cyclopischen"  Medullarplatte  zum  Gehirn 
müßte  sich  natürlich  ganz  anders  gestalten  als  die  einer  normalen; 
und  insofern  hat  Rabaud  Recht,  wenn  er  die  Genese  der  Cyclopie 
als  einen  Prozeß  sui  generis  bezeichnet,  der  sich  nicht  ohne  weiteres 
mit  der  normalen  Entwicklung  vergleichen  läßt. 


Literaturverzeichnis  am  Schluß  des  nächsten  Abschnitts. 


Kapitel  VI. 

Mißbildungen  des  Kopfes. 

III. 

Otocephalie  und  Triocephalie. 


Mißbildungen  des  Halses. 

Von  Hermann  Josei)hy. 
Otocephalie. 

Als  Otocephalie  (Synotie)^)  wird  eine  Mißbildung  bezeichnet, 
die  kurz  folgendermaßen  zu  charakterisieren  ist:  Der  Mund  ist  in- 
folge des  rudimentären  Zustandes  oder  des  völligen 
Fehlens  des  Unterkiefers  mangelhaft  entwickelt. 
Aeußere  und  Mittelohren  haben  die  Tendenz,  an  der 
Unterseite  des  Kopfes  sich  einander  zu  nähern  und  zu 
verschmelzen.  Eine  Grenze  gegen  die  Mikrognathie  ist  durch 
das  Verhalten  der  Zunge  gegeben.  Bei  den  Mikrognathen  ist  sie 
normal  und  liegt  in  der  Mundhöhle;  bei  den  Otocephalen  ist  sie  un- 
vollständig entwickelt  und  liegt  hinten  im  Schlund. 

Trotz  einer  ziemlichen  Variation  im  Aeußern  sowie  in  Einzel- 
heiten des  inneren  Baues  bei  den  Otocephalen  läßt  sich  doch  manches 
Gemeinsame  über  ihre  Anatomie  aussagen. 

Mundöffnung  und  Mundhöhle  fehlen  sehr  häufig.  Wenn 
sie  vorhanden  sind,  sind  sie  in  ihrer  Entwicklung  sehr  zurückge- 
blieben. Das  Cavum  oris  ist  eng  und  enthält  keine  Zunge.  Nach 
dem  Pharynx  besteht  eine  sehr  enge  oder  auch  gar  keine  Kommuni- 
kationsöffnung. Der  Schlund  ist  oft  sackförmig  erweitert.  Der 
Kehlkopf  ist  meist  normal,  auch  die  Epiglottis  ist  vorhanden.  Der 
Hyoid bogen  kann  gut  entwickelt  sein  oder  auch  fehlen.  Im  ersten 
Fall  sitzt  am  Zungenbein,  also  tief  hinten  im  Pharynx  und  hinter  dem 
Gaumenbogen,  wenn  dieser  da  ist,  eine  Zunge.  Sie  ist  zuweilen 
flach  ausgebreitet,  oft  aber  ahmt  sie  die  Form  der  normalen  Zunge 
nach.  Ihre  Spitze  sieht  nach  oben,  ihre  Oberfläche  nach  hinten  (resp. 
bei  Tieren  nach  vorn  und  oben).  Die  Zunge  hat  meist  die  Größe 
einer  Fingerkuppe.    Es  handelt  sich  hier  nicht  um  ein  Homologon 


1)  Ueber  Synotie  bei  Doppelbildungen  vers;l.  Marx,  dieses  Handbuch,  III, 
Abt.  2,  Kap.  VI.  Vi^  &  B  , 
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der  ganzen  normalen  Zunge,  sondern  nur  ihres  hinteren  Abschnittes. 
Dies  beweist  die  histologische  Untersuchung  ihrer  Schleimhaut. 
Sie  besitzt  nämlich  bis  in  ihre  Spitze  hinein  Drüsen,  vorn  seröse, 
hinten  muköse.  Dies  entspricht  dem  Bau  der  Schleimhaut  am  hin- 
teren Teil  der  normalen  Zunge.  Die  Mucosa  des  eigentlichen  Zungen- 
körpers vor  den  Papillae  circumvallatae  ist  hier  drüsenfrei.  Auch 
der  Musculus  genioglossus  fehlt  der  Zunge  bei  den  Otocephalen.  Es 
liefert  hier  die  Teratologie  einen  Beweis  dafür,  daß  die  Zunge  ent- 
wicklungsgeschichtlich nicht  aus  einer  einheitlichen  Anlage  entsteht, 


1 


Fig.  172.  (Nach  Aschoff.)  a  Medianschnitt  durch  die  Zungenanlage  eines 
Agnathus.  Die  Drüsen  (l)  reichen  bis  zur  Spitze  des  Zungenkörpers.  Muse,  genio- 
glossus fehlt.  Muse,  hypoglossus  (s)  deutlich  entwickelt,  b  Medianschnitt  durch  die 
Zunge  eines  7-monatl.  Fetus.  Drüsen  (;)  nur  im  hinteren  Abschnitt  des  Zungen- 
körpers entwickelt.  Vorn  unter  der  Spitze  die  Blaudin  -  NuHNsche  Drüse  (s). 
3  Muse,  genioglossus. 

sondern  aus  mehreren.  Von  diesen  kommt  die  vordere  bei  den  Oto- 
cephalen nicht  zur  Ausbildung  (Aschoff).  Die  Schilddrüse  ist  bei 
Otocephalen  vorhanden. 

Wie  bereits  erwähnt  wurde,  ist  der  Unterkiefer  entweder 
rudimentär  oder  fehlt  ganz.  Winckel  hat  mehrere  menschliche 
Otocephalen  untersucht  und  fand  regelmäßig  einen  kleinen  Knochen, 
den  er  als  Unterkiefer  anspricht.  Diese  Deutung  stützt  sich  auf  seine 
Lage  zum  Schädel,  ferner  darauf,  daß  er  vor  dem  Pharynx  resp. 
unterhalb  des  Mundes  liegt.  Einmal  war  die  Form  einer  Mandibula 
deutlich  zu  erkennen.  Winckel  glaubt,  daß  der  Unterkiefer  bei  den 
Otocephalen  immer  vorhanden  ist;  er  zieht  daraus  Schlüsse  bezüglich 
der  Genese,  die  später  zu  erwähnen  sind.  Auch  Kuse  hat  bei 
menschlichen  Otocephalen  immer  ein  Unterkieferrudiment  nachweisen 
können ,  dagegen  hat  er  es  bei  Tieren  mehrfach  nicht  gefunden,^ 
ebenso  wie  Blanc  ,  der  eine  größere  Anzahl  von  Fällen  unter- 
sucht hat. 

Ueber  die  Mißbildungen  der  Ohren  bei  Otocephalie  ist  an  an- 
derer Stelle  ausführlich  berichtet^).  Die  Ohrmuscheln  sind  nach  ab- 
wärts verschoben  und  liegen  oft  direkt  nebeneinander.  Die  beiden 
Paukenhöhlen  sind  sich  genähert  und  meist  sogar  verschmolzen.  Dann 
sind  die  Gehörknöchelchen  als  eine  quere  Kette  unter  dem  Schädel 
ausgespannt.    Blanc  hat  in  allen  seinen  Fällen  zwischen  den  beiden 


1)  Marx,  1.  c. 
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Hammergriffen  ein  kleines  Knochenstückchen  gefunden,  das  er  als 
Rudiment  der  MECKELschen  Knorpel  anspricht.  Den  gleichen  Be- 
fund hat  Arnold  bei  einem  menschlichen  Otocephalus  erhoben 

Die  otocephaleu  Mißbildungen  werden  beim  Menschen  nur  selten 
beobachtet  (Lit.  bei  Winckel).  Die  meisten  Unterarten  kommen 
überhaupt  nur  bei  Tieren  vor,  was  wohl  mit  der  stärkeren  Entwick- 
lung ihres  Kieferapparats  zusammenhängen  mag.  Auffällig  häufig 
werden  otocephale  Schafe  gefunden.  Ein  Grund  hierfür  läßt  sich 
nicht  angeben. 

Bei  der  Besprechung  der  Kasuistik  empfiehlt  es  sich  zunächst, 
reine  Otocephalen  und  otocephale  Cyclopen  zu  unter- 
scheiden. Blanc  hat  in  Anlehnung  an  Geoffroy  St.  Hilaire  eine 
weitere  Einteilung  gegeben,  an  die  ich  mich  im  folgenden  halte. 

Die  reine  Otocephalie  hat  vier  Unterarten. 


Fig.  173.    Ageniocephalus  vom  Mensch  (nach  Otto). 

Die  Ageniocephalen^)  haben  eine  kleine  Mundhöhle.  Ihr 
Unterkiefer  ist  rudimentär  oder  fehlt  ganz.  Ohrmuschel  und  Mittel- 
ohren sind  einander  genähert  oder  sind  verschmolzen.  Gröbere  Miß- 
bildungen des  übrigen  Schädels  fehlen. 

In  diese  Klasse  lassen  sich  alle  Otocephalen  von  Menschen  ein- 
reihen. Am  bekanntesten  ist  der  Fall  von  Otto,  den  ich  kurz 
wiedergebe. 

Es  handelte  sich  um  ein  weibliches  Kind  von  7  Monaten.  Der  „Hirnteil  des 
Kopfes  war  normal,  so  auch  der  Oberteil  des  Gesichtes,  welches  aber  von  der  Seite 
das  Ansehen  hatte  als  wenn  sein  unterer  Teil  weggeschnitten  und  die  Backen  unter 
dem  Oberkiefer  zusammengeheilt  worden  wären".  Der  Mund  bildete  eine  ganz 
schmale  feine  Längsspalte;  die  Ohren  lagen  sehr  niedrig  und  weit  nach  vorn  schräg 
von  oben  nach  unten  und  hinten  nach  vorn.  Die  Musciüi  buccinatorii  verbanden 
sich  miteinander  und  verschlossen  die  Mundhöhle  nach  unterhalb.  Alle  vom  Unter- 
kiefer abwärts  verlaufenden  Muskeln  fehlten.  Von  den  Speicheldrüsen  waren  nur 
die  Parotiden  vorhanden ;  sie  waren  beide  klein  und  einander  genähert ;  ihre  Aus- 
führungsgänge verbanden  sich  miteinander  und  öffneten  sich  mit  einer  gemein- 
schaftlichen Mündung.  Die  Mundhöhle  war  sehr  klein.  Tief  hinten  und  unten, 
fast  schon  am  Halse,  lag  eine  sehr  kleine,  nur  '/^ "  lange  Zunge.  Am  Skelett 
bildete  das  Keilbein,  von  unten  betrachtet,  nur  ein  einziges  Stück  ohne  Spur  von 


1)  Dieser  Fall  Arnolds,  eine  Kombination  von  Cebocephalie  mit  Otocephalie 
und  Hydrops  der  Schlund-Trommelhöhle  ist  in  diesem  Handbuch  bei  Maex,  1.  c. 
S.  614  ausführlich  referiert,  ferner  im  vorigen  Abschnitt  S.  233  erwähnt. 

2)  a  und  y^veiov,  Kinn. 
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Naht  und  schien  bloß  von  den  beiden  großen  Flügeln  gebildet  zu  sein,  während 
der  Körper  und  die  Flügelfortsätze  ganz  fehlten.  Die  Nasenhöhle  war  schmal  und 
auffallend  kurz,  die  Apertura  piriformis  noch  ziemlich  groß,  die  Choanen  aber 
waren  ungewöhnlich  klein  und  fast  von  den  Zahnrändern  der  Oberkiefer  versteckt, 

welche  hinter  ihnen  sich  bogen- 
förmig näherten  und  miteinander 
verbanden.  Die  Gaumenfläche  war, 
da  der  Gaumenteil  der  Oberkiefer 
schmal  und  kurz  war  und  die 
Gaumenbeine  nur  als  schmale  Kno- 
chensplitter erschienen ,  so  klein, 
daß  kaum  eine  Erbse  darauf  liegen 
konnte.  Winckel  hat  diesen  Fall 
nachuntersucht  und  konnte  ein 
Unterkieferrudiment  nachweisen. 

Ein  ageniocephales  Lamm 
stellt  Fig.  175  dar. 

Bei  der  folgenden  Gruppe 
der  Otocephalie.  den  S  p  h  e  n  o- 
cephalen^),  ist  eine  Verän- 
derung des  Oberkiefers  be- 
merkenswert. Seine  Alveolar- 
fortsätze  sind  nämlich  nach 
unten  und  innen  umgebogen, 
so  daß  die  Kauflächen  der 
Zähne  gegeneinander  sehen. 
Auch  an  den  übrigen  Knochen 
der  Schädelbasis  ist  eine  solche 
Einfaltung  zu  erkennen.  Die 
Jochbögen  sind  einander  ge- 
nähert, ebenso  die  Gaumen- 
beine und  die  Ossa  ptery- 
goidea.  Die  Mittelohren  stehen 
einander  sehr  nahe  oder  sind  verschmolzen ;  dasselbe  zeigen  auch  die 
Ohrmuscheln.    Eine  röhrenförmige  Mundhöhle  ist  vorhanden. 


Fig.  174.  Hals-  und  Mundorgane  des 
ÜTTOschen  Ageniocephalen  (nach  Winckel). 
a  Mundöffnung,  b  Unterkiefer,  c  Annulus 
tympanicus.  d  Pharynx,  e  Zunge.  /  Zungen- 
bein, g  Kehlkopf,  h  Thyreoidea,  p.c.  Proc. 
coronoides. 


b  th 

Fig.  175.  Ageniocephales  Lamm  (nach  Nicolas  et  Prenant).  a  Kopf  von 
der  Seite,  b  Medianschnitt  des  Kopfes  (schematisch).  B.  Mundhöhle.  N.  Nasen- 
höhle. Pli.  Pharynx  mit  bUndem  Ende  bei  cph.  v.  Gaumensegel,  l.  Zunge.  Co. 
Wirbelsäule,  bc.  Schädelbasis,  h.  Zungenbein,  th.  Schildknorpel,  c.  Epigloltis.  /. 
Kommunikation  zwischen  Nase  und  Mund.  z.  Bindegewebe  zwischen  Schlund  und 
Nasenhöhle. 


1)  Name  abgeleitet  vom  Os  sphenoidale. 
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Die  Agnathocephalen^)  zeigen  dieselben  Veränderungen  wie 
die  Sphenocephalen  in  einem  höheren  Grade.  Die  Alveolarfort- 
sätze  des  Oberkiefers  sind  bis  zur  Verschmelzung  genähert,  ebenso 
die  Jochbögen.    Die  Augen  oder  besser  die  Augenhöhlen  rücken  auf 


a  b 

Fig.  176.  Sphenocephalus  vom  Schaf  (nach  Blanc),  a  von  vorne,  b  von  der 
Seite.    1  Mundöffnung.    2  Nasenöffnung.    8  Lidspalte. 


die  Unterseite  des  Kopfes.  Ihr  Abstand 
voneinander  ist  gering.  Der  Mund  fehlt 
vollständig. 

Bei  den  Stro  phocephalen  end- 
lich findet  sich  eine  hochgradige  Reduzie- 
rung des  eingefalteten  Skelets.  Die  Ober- 
kiefer sind  rudimentär,  die  Jochbögen,  die 
bei  den  Agnathocephalen  die  Augenhöhlen 
trennten,  verschwinden.  Beide  Bulbi  liegen 
nebeneinander  in  einer  großen  Orbita  an 
der  Unterseite  des  Kopfes. 

Die  beiden  letzten  Formen  der  Oto- 
cephalie zeigen  eine  große  Aehnlich- 
keit  mit  den  cyclopischen  Mißbil- 
dungen und  sind  tatsächlich  auch  öfter 
mit  ihnen  verwechselt  worden  Aber  die 
Aehnlichkeit  ist  nur  eine  oberflächliche. 
Alle  reinen  Otocephalen  haben  ein 
normales  Gehirn  und  unterscheiden 
sich  hierdurch  prinzipiell  von  den  Cyclopen. 
Es  kommt  auch  weiter  bei  den  Stropho- 
cephalen  nie  zu  einer  wirklichen  Ver- 

Fig.  177.  Schädel  eines  sphenocephalen  Lam- 
mes (nach  Blanc).  Paukenhöhle  mit  Zungenbein 
abgelöst  (b).  1  Os  incisivum.  2  Oberkiefer.  3  Joch- 
bogen. 4  Augenhöhle.    5  MECKELscher  Knorpel. 


1)  a  und  Yvot&oc,  Kiefer. 

2)  otpotp-r),  Umdrehung  (sc.  der  Augen). 

3)  Auch  eine  von  Korschelt  und  Fritsch  beschriebene  mißbildete  Sala- 
manderlarve, die  von  den  Autoren  mit  den  Cyclopen  verglichen  wird,  ist  otocephal. 


252 


Kapitel  VI. 


Schmelzung  der  Bulbi,  vielmehr  handelt  es  sich  nur  um  eine  durch 
die  Skelettmißbildung  bewirkte  Verschiebung  i). 

Es  gibt  nun  aber  otocephale  Mißbildungen,  die  wirklich  Cyclopen 
sind.  Aus  praktischen  Gründen,  weil  sie  nämlich  recht  häufig  vor- 
kommen, sind  sie  zu  einer  eigenen  Gruppe  zusammengefaßt.  Ihr 
Gehirn  zeigt  die  typischen  Veränderungen,  ihre  Augen  sind  nicht  nur 
einander  genähert,  sondern  können  auch  wirklich  verschmolzen  sein. 


2     Fig.  178. 


1 

Fig.  178.  Agnathocephales  Schaf  (nach  Blanc).  l  Nasenlöcher,  g  Ohröffnung. 

Fig.  179.  Schädel  eines  agnathocephalen  Lammes  von  unten  (nach  GüRlt). 
1  Paukenhöhlen.  2  Squama  temporalis,  mit  der  Verschmelzung  beider  Seiten.  3  Die 
verschmolzenen  Jochbeine.  4  Die  verschmolzenen  Alveolarfortsätze  der  Oberkiefer- 
beine.   5  Zwischenkiefer. 

Fig.  180. 


Fig.  180.  Strophocephalus  vom  Lamm  (nach  Veolik).  Kopf  halb  von  unten 
gesehen. 

^-  Fig.  181.  Schädel  eines  strophocephalen  Lammes,  von  unten  gesehen  (nach 
GuRLT).  1  Die  vereinigten  Paukenhöhlen.  2.2  Augenhöhlen.  3.3  Oberkieferbeine 
(defekt).    4 . 4  Nasenmuscheln.    5 . 5  Zwischenkiefer.   6  Vomer. 

1)  Es  liegt  nahe,  hier  an  die  Augenwanderung  bei  Schollen  zu  denken  (KOR- 
SCHELT  und  Fritsch,  1.  c). 
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Was  ihr  Verhältnis  zur  reinen  Otocephalie  einerseits,  zur  Cyclopie 
andererseits  betrifft,  so  ist  darüber  folgendes  zu  sagen.  Es  handelt 
sich,  wie  aus  den  reinen  Formen  dieser  beiden  Mißbildungen  hervor- 
geht, bei  den  otocephalen  Cyclopen  nicht  um  eine  Mißbildung  sui 
generis,  sondern  um  eine  Kombination  zweier  Mißbildungen,  und  es 
haben  deshalb  die  otocephalen  Cyclopen  ebenso  gut  zur  Cyclopie  wie 
zur  Otocephalie  Beziehungen.  Aber  es  gibt  nicht  etwa  Uebergangs- 
formen  von  den  Strophocephalen  zur  Cyclopie. 

Blanc  findet  zwischen  reinen  und  otocephalen  Cyclopen  einen 
„enormen"  Unterschied;  bei  jenen  liegen  die  Augen  präsphenoidal, 
hei  diesen  subsphenoidal.  Ich  bin  mit  Rabaud  und  anderen  der 
Meinung,  daß  es  sich  keineswegs  um  eine  wesentliche  Differenz  han- 
delt, die  dazu  berechtigt,  reine  Cyclopie  und  Cyclopie  bei  Otocephalen 
zu  trennen.    Vielmehr  sind  beide  Formen  identisch. 

Ein  gewisser  Zusammenhang  zwischen  Cyclopie  und  Otocephalie 
besteht  wahrscheinlich ,  worauf  wenigstens  das  relativ  häufige  Vor- 


Fig.  182.  Fig.  183. 


Fig.  182.    Opocephalus  vom  Lamm  (nach  Blanc). 

Fig.  183.  Splierocephalus  vom  Schaf,  a  Kopf,  b  Schädel  mit  Ohr  und  Schlund- 
apparat. 1  Os  frontale.  ^  Paukenhöhlen.  3  Aeußere  Ohröffnung.  4.  Zungenbein. 
5  Schlund. 

kommen  der  Kombination  beider  Mißbildungen  hindeutet.  Die  Schä- 
digung, die  zur  Cyclopie  führt,  mag  wohl  auch  leicht  Störungen  in 
der  Entwicklung  des  übrigen  Kopfes  verursachen.  Aber  ich  glaube 
nicht,  daß  bestimmte  Abarten  der  Cyclopiebildung  unbedingt  die  Ent- 
wicklung von  Otocephalie  nach  sich  ziehen. 

Daß  sich  Verschiedenheiten  des  Skeletts  ergeben,  wenn  zur  Cy- 
clopie Otocephalie  hinzutritt,  erscheint  nur  natürlich.  Es  gibt  aber 
auch  hier  Zwischenformen,  von  Blanc  als  Cyclotie  bezeichnet,  bei 
denen  trotz  der  Otocephalie  das  Auge  präsphenoidal  liegt. 

Es  ist,  wenn  Cyclopie  und  Otocephalie  unabhängige  Mißbildungen 
sind,  zu  erwarten,  daß  sich  alle  Formen  beider  Mißbildungen  mitein- 
ander kombinieren  können.  Dies  entspricht  auch  wenigstens  an- 
nähernd der  Kasuistik;  man  kann  jedenfalls  bei  den  häufigeren  Arten 
der  Cyclopie  leicht  die  ganze  Reihe  der  Komplikationen  mit  den  ver- 
schiedenen Graden  der  Otocephalie  finden.  Agnatho-  und  Stropho- 
cephalen sind  hier  allerdings  nicht  zu  unterscheiden.  Blanc  kennt 
nur  drei  Gruppen  otocephaler  Cyclopen,  was  aber  wohl  nicht  ganz 

Schwalbe,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  i.  17 
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ausreichend  ist.  Die  Edocephalen^)  zeigen  die  Eigenschaften  der 
Agnathocephalen  und  sind  gleichzeitig  Rhinocephalen ;  die  0  p  o  - 
cephalen  ')  gleichen  ihnen,  abgesehen  davon,  daß  ihnen  der  Rüssel 
fehlt.  Es  sind  also  agnathocephale  Cyclocephalen.  Fehlt  das  Cyclopen- 
auge  —  wobei  es  dahingestellt  bleiben  mag.  ob  wirklich  eine  An- 
ophthalmie  vorliegt  —  so  spricht  Blanc  von  Sphärocephalie  ^).  Die 
Kombination  Cyclopie  -j-  Ageniocephalie  würde  den  Stomatocephalen 
Geoffroy  St.  Hilaires  entsprechen. 

Als  Beispiele  derartiger  otocephaler  Cyclopen  mögen  drei  eigene 
Beobachtungen  kurz  mitgeteilt  werden. 

Bei  dem  ersten  Fall  handelt  es  sich  um  einen  menschlichen 
Stomatocephalen  ohne  Rüssel.    Der  Kopf  erscheint  fast  kuge- 


Fig.  184.  Stomatocephale  vom  Menschen,  l  Auge.  2  Eudimentäre  Mund- 
spalte. 

lig.  Das  Profil  des  Gesichtes  bildet  eine  einfache  halbkreisförmige 
Linie  ohne  jeden  Vorsprung.  In  der  Mitte  der  Antlitzfläche  liegt  ein 
cyclopisches  Auge.  Es  ist  von  4  Lidern  in  Rautenform  umgeben. 
Die  Lidspalte  mißt  16  zu  6  mm.  Am  Bulbus  erkennt  man  eine  ein- 
fache runde  Cornea,  die  anscheinend  vaskularisiert  ist.  Etwa  3  cm 
unter  dem  Auge,  nicht  mehr  an  der  Vorderfläche,  sondern  an  der 
Unterseite  des  Kopfes  gelegen  findet  sich  eine  kleine  Mundöffnung  in 
Gestalt  einer  engen  5  mm  breiten  Querspalte.  Sie  ist  von  ganz 
schmalen  roten  Rändern  eingefaßt.    Eine  Sonde  läßt  sich  eine  kurze 

1)  aiSoiov,  Penis,  in  Eücksicht  auf  den  Eüssel. 

2)  Oll*;,  Auge. 

3)  otpatpa,  Kugel. 
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Strecke  weit  in  sie  hineinführen.  Die  Ohrmuscheln  sitzen  etwas,  aber 
nicht  wesentlich  tiefer  als  normal.  Die  Präparation  zeigt,  daß  ein 
recht  großer  Unterkiefer  vorhanden  ist.  Er  besitzt  etwa  die  Größe 
des  Unterkiefers  eines  normalen  Neugeborenen;  doch  fehlt  ihm  der 
Ramus  ascendens,  und  Processus  condyloides  und  coronoides  bilden 
die  direkte  Fortsetzung  des  Körpers.  Die  Entfernung  der  Gelenk- 
fortsätze voneinander  beträgt  etwa  3  cm,  die  Länge  des  Kiefers  über 
die  Außenseite  hin  etwa  4,2  cm.  Der  Oberkiefer  springt  nach  vorn 
etwas  über  den  Unterkiefer  vor.  Der  Gaumen  erscheint  als  eine 
nach  abwärts  stark  gewulstete  Platte.  Indem  die  Mandibula  sich  fest 
gegen  ihn  anpreßt,  entsteht  eine  spaltförmige  Mundhöhle.  Zwischen 
ihr  und  der  äußeren  Mundöifnung  liegt  ein  enges  Vestibulum  oris. 
Nach  hinten  zu  verengert 
sich  die  Mundhöhle,  in  der 
keine  Zunge  liegt,  stark 
trichterförmig ,  und  steht 
dujxh  eine  enge  Oeffnung, 
die  von  einem  ganz  kleinen 
Gaumenbogen  begrenzt  wird, 
mit  dem  Schlund  in  Verbin- 
dung. Ein  Medianschnitt 
durch  die  Halsorgane  läßt 
einen  normal  entwickelten 
Kehlkopf  erkennen.  Am 
Zungenbein  setzt  sich  die 
kleine  Epiglottis  an  und 
oberhalb  dieser  eine  Zunge, 
die  die  Länge  von  etwa 
V2  cm  hat.  Sie  liegt  tief 
hinten  im  Schlund,  etwa  1  cm 
tiefer  als  der  Gaumenbogen. 
Nach  oben  endet  der  Pha- 
rynx, abgesehen  von  der 
engen  Verbindung  mit  der 
Mundhöhle,  blind  mit  einer 
kleinen,  über  dem  Gaumen 
gelegenen   Ausbuchtung,    in  Fig.  185.    Edocephalus   vom  Schwein, 

den  die  Tuben  münden.  Der     von  vorne.  1  Rüssel,  s  Auge, 
äußere  Gehörgang  verläuft 

fast  horizontal  und  leicht  nach  hinten.  Auf  eine  eingehende  Unter- 
suchung des  Mittelohrs  wird  verzichtet.  Es  läßt  sich  feststellen,  daß 
das  Schläfenbein  derartig  gedreht  ist,  daß  die  Jochfortsätze  statt 
horizontal  nach  aufwärts  verlaufen.  Die  Annuli  tympanici  sind  ge- 
trennt ;  die  Trommelfelle  liegen  in  einer  gegen  den  Horizont  um  etwa 
20**  geneigten  Ebene,  sehen  also  fast  nach  abwärts.  Die  Gelenkgruben 
für  den  Unterkiefer  stehen  statt  nach  unten  fast  nach  vorn. 

Dieser  Fall  stellt  eine  Kombination  hochgradiger  Cy- 
clopie  (einfaches  Auge)  mit  geringer  Otocephalie  dar.  Be- 
merkenswert ist,  daß  trotz  der  starken  äußeren  Mißbildung  der  Mund- 
gegend sich  ein  Unterkiefer  von  recht  beträchtlicher  Größe  findet. 
Dementsprechend  sind  auch  die  Mittelohren  getrennt. 

Fall  2  ist  ein  Edocephalus  vom  Schwein.  Es  handelt  sich 
um  ein  weibliches  Tier  von  31  cm  Länge.    Der  birnförmig  zugespitzte 

17* 
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Kopf  trägt,  wie  die  Abbildung  zeigt,  unter  einem  nach  abwärts  ge- 
richteten Rüssel  ein  großes  vorspringendes  Auge  mit  einfacher  Cornea, 
Iris  und  Linse.  Der  Mund  fehlt,  die  Ohrmuscheln  sind  unter  dem 
Auge  auf  ca.  2  cm  einander  genähert;  ihre  Ansatzlinie  verläuft  fast 
rechtwinklig  zur  Längsachse  des  Kopfes.  Jederseits  in  ihrer  unteren 
Ecke  liegt  ein  Porus  acusticus  externus,  der  in  einen  schräg  nach  me- 
dial verlaufenden  Gehörgang  führt.  Das  Gehirn  zeigt  die  für  Cyclopie 
typische  Ausbildung.  Ein  Opticus  ist  bei  makroskopischer  Unter- 
suchung nicht  zu  finden.  Trachea  und  Kehlkopf  sind  normal.  An 
und  über  dem  Zungenbeinkörper  setzt  eine  kleine  Zunge  an.  An 
ihrer  Basis  liegt  die  Epiglottis.  Die  Zunge  liegt  in  einem  nach  oben 
blind  geschlossenen  Hohlraum.    Er  wird  durch  einen  ringförmigen 


Fig.  186.  Edocephalus  vom  Schwein  (Fig.  185),  von  der  Seite,  i  Eüssel. 
2  Auge. 

Schleimhautwulst  in  einen  größeren  vorderen  und  einen  hinteren  Teil 
geschieden.  In  jenem  liegen  Zunge  und  Epiglottis,  dieser  ist  leer 
und  es  läßt  sich  von  ihm  nach  aufwärts  ein  Gang  bis  in  die  Mittel- 
ohren sondieren.  Der  Vorderraum  entspricht  dem  Schlingrachen,  der 
hintere  dem  Atmungsraclien.  Die  trennende  Falte  ist  der  Gaumen 
mit  dem  Gaumenbogen.  Der  Gang,  der  vom  Atmungsrachen  ausgeht, 
ist  wohl  als  die  verschmolzenen  Tuben  zu  deuten.  Am  Schädel  sind 
die  Annuli  tympanici  verschmolzen,  die  Trommelfelle  stehen  fast 
frontal.  Die  Oberkieferbeine  sind  vereinigt  und  sehr  rudimentär; 
ohne  Zähne.  Sie  werden  verdeckt  durch  eine  breite  Knochenspange, 
die  wohl  den  verschmolzenen  Jochbögen  entspricht.  Ein  Unterkiefer 
fehlt.  Die  Paukenhöhlen  kommunizieren  miteinander.  Die  Stellung 
der  Felsenbeine  ist  relativ  wenig  verändert,  nur  der  Winkel,  den  ihre 
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Achsen  miteinander  bilden,  ist  stumpfer  als  normal,  etwa  120^  sie 
sind  also  nach  außen  gedreht. 

Der  Fall  steht  bezüglich  der  Cyclopie  etwa  auf  gleicher  Stufe 
mit  dem  vorigen.  Die  Otocephalie  aber  hat  hier  einen  viel  höheren 
Grad  erreicht.  Der  Unterkiefer  fehlt,  ebenso  die  Mundhöhle;  die 
Oberkiefer  sind  reduziert,  die  Paukenhöhlen  sind  verschmolzen  und 
auch  die  äußeren  Ohren  einander  stark  genähert. 


Fig.  187.  Halsorgane  des  Tieres  Fig.  185  und  186.  a  Ansicht  von  vorne; 
die  Halsorgane  wurden  in  der  Medianlinie  gespalten  und  auseinander  gedrängt.  Die 
Schädelknochen  sind  zum  Teil  präpariert.  Die  Zeichnung  ist  etwas  schematisiert. 
1  Auge.  2  Jochbein,  s  Paukenhöhlen.  4  Trommelfelle.  5  Zunge.  6  Epiglottis. 
7  Zungenbein.  8  Gaumenbogen.  9  Kehlkopf,  b  Schematiseher  Querschnitt 
des  Schlundes.  1  Trachea.  2  Oesophagus.  3  Zunge.  4  Epiglottis.  5  Gaumen. 
6  Tube. 

Die  dritte  Mißbildung  betrifft  ein  Schaf.  Am  Gesicht  fällt  zunächst,  unter 
einem  großen  Auge  gelegen,  ein  rüsselartiger  Zapfen  auf.  Er  ragt  4,5  cm  nach  vorn. 
In  seinem  Innern  ist  ein  knöchernes  Gerüst  deutlich  durchzutasten.  Die  Spitze 
dieses  Gebildes  trägt  ein  kleines  Loch,  in  das  eine  dünne  Sonde  leicht  einzufüliren 
ist.    Ueber  ihm  liegt  ein  kleiner  Hautwulst,  der  sich  durch  weißliche  Färbung  und 
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geringere  Behaarung  abhebt.  Er  sieht  aus  wie  eine  Schnauze  en  miniature,  doch 
ist  keine  Oeffnung  in  ihm  zu  finden.  Unter  diesem  Zapfen  liegen  die  Ohren;  sie 
stoßen  medial  fast  aneinander.  Die  Achsen  der  Ohrmuschel  stehen  quer.  Ihr  un- 
terer Eand  geht  in  eine  Kochenspange  über,  die  eine  Oeffnung  von  der  Form  eines 
halben  Ovals  begrenzt.  Sie  ist  durch  ein  Trommelfell  verschlossen,  das  parallel 
mit  dem  rüsselartigen  Zapfen  liegt  und  von  ihm  fast  verdeckt  wird.  —  In  Hinsicht 
auf  das  Auge  könnte  man  zunächst  glauben,  eine  cyclopische  Mißbildung  vor  sich 
zu  haben.  Eine  genaue  Besichtigung  läßt  aber  Zweifel  entstehen.  Zunächst  liegt 
das  Auge  nicht  genau  in  der  Mitte,  sondern  etwas  nach  links.  Weiter  findet  sich 
neben  ihm  eine  kleine,  etwa  3  mm  breite  Hautspalte,  die  ihrer  ganzen  Bildung 
nach  kaum  anders  als  als  rudimentäres  Lid  zu  deuten  ist.  Die  Untersuchung  des 
Gehirns  bestätigt,  daß  keine  Cyclopie  vorliegt.  Zwar  war  das  Gehirn  sehr  schlecht 


Fig.  188.  Sphenocephalus  vom  Schaf,  halb  von  rechts  gesehen.  1  Linkes 
Auge.    2  Eudimentäre  rechte  Lidspalte.    3  Oberkieferfortsatz.    4  Mundöffnung. 

erhalten,  doch  ließ  sich  immerhin  einiges  feststellen.  Eine  Hemisphären  Verschmel- 
zung kann,  wie  aus  dem  Vorhandensein  der  Sichel  hervorgeht,  nicht  oder  nur  in 
geringem  Maße  da  gewesen  sein.  An  der  Hirnbasis  ist  ein  dicker  Opticus  er- 
kennbar, der  links  von  der  Mittellinie  entspringt  und  durch  ein  linkes  Foramen 
opticum  zum  Auge  geht.  Eechts  fehlt  der  Nerv  und  das  Foramen  und  auch  ein 
Biübus  ist  bei  makroskopischer  Untersuchung  nicht  aufzufinden.  Eine  kleine  Or- 
bita ist  angedeutet,  sie  wird  durch  Muskeln  ausgefüllt.  Es  liegt  also  bezüglich  der 
Augen  Anophthalmia  dextra  vor.  Ob  ein  Ehinencephalon  da  war,  war  nicht  zu 
eruieren.  Eiechfäden  fehlen  jedenfalls.  An  dem  ausgelösten  Schädel  finden  sich 
folgende  Verhältnisse.  In  dem  Zapfen  unter  dem  Auge  steckt  der  Oberkiefer. 
Seine  Alveolarränder  sind  nach  unten  und  innen  eingefaJtet,  so  daß  die  Kauflächen 
der  Zähne  gegenüberstehen.  Zwischen  ihnen  liegt  ein  enger  Kanal,  der  hinten  blind 
endet.  Der  Zwischenkiefer  fehlt.  Die  Alveolarfortsätze  der  Maxillen  stoßen  direkt 
aneinander.    Nach  hinten  verbinden  sie  sich  mit  den  Jochbeinen,  diese  fassen  zwei 
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dünne  Knochenplatten  zwischen  sich.  Unter  denselben  liegt  ein  von  Knochen- 
lamellen  septiertes  System  von  Spalten.  Es  handelt  sich  sicher  wohl  um  eine  rudi- 
mentäre Nasenhöhle.  Der  Oberteil  des  Schädels  weist  erhebliche  Knochendefekte 
auf,  die  durch  Bindegewebe  verschlossen  sind.  Am  Skelett  ist  eine  sehr  große 
Orbita  mit  einer  größeren  linken,  mit  einer  kleineren  rechten  Abteilung  vorhanden, 
diese  entspricht  in  ihrer  Lage  der  verkümmerten  Lidspalte.  Die  Paukenhöhlen 
büden  ein  einheitliches  halbmondförmiges  Gebilde,  nämlich  das,  was  v^orher  als 
Begrenzung  des  Trommelfells  erwähnt  wurde.  Vor  dem  Cavum  tympani  liegt  ein 
kleiner  unpaarer  quergestellter  Knochen  (Pterygoid),  dann  folgen  nach  vorn  die 
sich  fast  berührenden  Jochbeine,  darauf  eine  Spalte,  die  Oberkiefer  und  Nasen- 
rudiment von  dem  übrigen  Schädel  trennt.    Vom  Unterkiefer  war  nichts  zu  finden. 


Fig.  189.  Sphenocephalus  von  Fig.  188.  Kopf  von  unten  gesehen,  l  Linkes 
Auge.  2  Oberkieferfortsatz  mit  Mundöffnung,  s  OhröfFnung.  4  Die  verschmol- 
zenen Paukenhöhlen. 


Dagegen  lag  zwischen  den  Hammergriffen  in  der  Paukenhöhle  eine  kleine  Knochen- 
spange, die  als  Rudiment  des  MECKELschen  Knorpels  anzusprechen  ist.  Vom  Zungen- 
bein sind  nur  die  großen  Hörner  zu  finden.  Kehlkopf  und  Epiglottis  sind  nor- 
mal.   Die  Zunge  fehlt.    Der  Schlund  bildet  einen  großen  ausgeweiteten  Blindsack. 

Der  Fall  ist  als  Sphenoce phalie  zu  bezeichnen.  Charakte- 
ristisch ist  die  Einfaltung  des  Oberkiefers.  Einige  Abweichungen  von 
dem  auf  S.  250  dargestellten  Typ  geben  ihm  ein  besonderes  Gepräge. 
Es  sind  dies  besonders  das  Fehlen  des  Zwischenkiefers  und  die  rudi- 
mentäre Ausbildung  der  Nase.  Es  ist  mir  sehr  wahrscheinlich,  daß 
hier  gleichzeitig  eine  Arrhinencephalie  vorliegt,  wenn  auch  wegen  der 
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mangelhaften  Gehirnuntersuchung  nichts  Bestimmtes  auszusagen  ist. 
Eine  Cyclopie  im  engeren  Sinne  möchte  ich  nach  den  Augenbefunden 
ausschließen. 


2  3 


1 


4  5        5  6 

a 


Fig.  190.  Schädel  des  Tieres  Fig.  188  u.  189.  a  Ganzer  Schädel,  von  unten 
und  links,  i  Oberkiefer.  2  Jochbogen.  S  Augenhöhle,  linke  Abteilung.  4  Die  ver- 
einigten Paukenhöhlen.  5 . 5  Gelenkfortsätze  des  Occipitale.  6  Foramen  magnum. 
b  Oberkiefer  mit  den  eingebogenen  Alveolarfortsätzen.    Schneidezähne  fehlen. 
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Jedenfalls  bietet  diese  Beobachtung  ein  Beispiel 
dafür,  daß  die  Analyse  derartiger  Mißbildungen  auf 
große  Schwierigkeiten  stoßen  kann,  wenn  die  voll- 
ständige anatomische  Untersuchung  —  insbesondere 
die  des  Gehirns  —  nicht  durchzuführen  ist. 

Greiiese  der  Otoceplialie. 

Die  Otocephalie  ist  eine  Mißbildung,  die  genetisch  in  erster  Linie 
den  Unterkieferbogen  betrifft,  und  zwar  ist  es  besonders  der 
mittlere  Abschnitt,  dessen  Entwicklung  gestört  ist.  Aus  ihm  entsteht 
der  MECKELsche  Knorpel,  im  Anschluß  an  diesen  bildet  sich  als  ein 
Belegknochen  der  Unterkiefer.  Da  dieser  Abschnitt  des  ersten  Kiemen- 
bogens  mit  seinem  Wachstum  zurückbleibt,  kann  man  von  einer  Ent- 
wicklungshemmung sprechen.  —  Man  kann  sich  über  die  genaue 
Lokalisation  der  Störung  zwei  verschiedene  Meinungen  bilden.  Ent- 
weder ist  der  Mandibularbogen  im  ganzen  in  seinem  Wachstum  zu- 
rückgeblieben und  das  vorhandene  Material  wird  nun  ohne  Rücksicht 
auf  seine  Lage  in  erster  Linie  für  die  Bildung  der  Mittelohrknöchel- 
chen  verwandt.  Oder  aber  es  sind  die  lateralen  Partien  des  Bogens 
im  wesentlichen  normal  entwickelt  und  nur  der  mittlere  Abschnitt  ist 
es,  der  von  vornherein  im  Wachstum  zurückbleibt.  Bei  der  ersten 
Annahme  wäre  es  berechtigt,  von  einer  Mißbildung  des  ersten  Kiemen- 
bogens  schlechthin  zu  sprechen,  bei  der  zweiten  dagegen  wäre  es 
korrekter,  von  einer  Mißbildung  seines  mittleren  Abschnittes  zu  reden. 
Welche  der  beiden  Hypothesen  die  größere  Wahrscheinlichkeit  für 
sich  hat,  ist  aus  der  Untersuchung  der  fertigen  Mißbildungen  nicht 
zu  entscheiden.  Die  Verhältnisse,  die  man  hier  findet,  lassen  beide 
Erklärungsmöglichkeiten  zu. 

Nimmt  man,  wie  die  Mehrzahl  der  Autoren  an,  daß  der  Unter- 
kieferbogen aus  zwei  seitlichen  Fortsätzen  entsteht  i),  so  müssen  sich 
diese  wohl  zum  Bogen  verbunden  haben,  ehe  die  Wachstumsstörung 
einsetzt.  Denn  sonst  wäre  anzunehmen,  daß  eine  große  Medianspalte 
an  Stelle  der  Otocephalie  entstanden  wäre. 

Der  Mandibularbogen  bedingt  dadurch,  daß  er  kleiner  ist  als 
normal,  weitere  Veränderungen  des  Kopfes.  Zunächst  bleibt  die  Mund- 
höhle klein  oder  kommt  gar  nicht  zur  Entwicklung.  Weiter  fehlt  der 
vordere  Teil  der  Zungenanlage.  Auch  die  Oberkieferfortsätze  werden 
bei  den  schwereren  Graden  der  Mißbildungen  betroffen.  Sie  hängen 
an  ihrer  Basis  mit  dem  Mandibularbogen  eng  zusammen.  Bleibt 
dieser  in  seiner  Entwicklung  zurück,  während  der  übrige  Kopf  sich 
vergrößert,  so  müssen  sich  die  Oberkiefer  und  die  benachbarten  Teile 
der  Schädelbasis  den  veränderten  Verhältnissen  anpassen ;  sie  werden 
nach  unten  und  innen  eingebogen,  weil  sie  durch  den  zu  kurzen 
Kiemenbogen  wie  durch  eine  Spange  zusammengehalten  werden.  Die 
verschiedenen  Abstufungen  dieser  Veränderung  sehen  wir  von  den 
Sphenocephalen  bis  zu  den  Strophocephalen  vor  uns. 

Die  ersten  Schlundspalten  sind  bei  der  Otocephalie  einander  ge- 
nähert und  können  verschmelzen.  Die  embryonalen  Verhältnisse  sind 
im  wesentlichen  aus  der  Lage  der  Trommelfelle,  der  äußeren  Gehör- 
gänge und  der  Mittelohrräume  zu  rekonstruieren. 


1)  cf.  Grünbeeg,  dieses  Handb.,  III,  Abt.  1,  Kap.  IV,  S.  158. 
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Auch  die  Entwicklung  des  Hyoidbogens  ist  in  manchen  Fällen 
schwer  geschädigt  oder  gar  unterdrückt. 

Wie  oben  erwähnt,  ist  Winckel  der  Ansicht,  daß  bei  allen 
(menschlichen)  Otocephalen  ein  Unterkieferrudiment  vorhanden  ist. 
Er  nimmt  an,  daß  die  Otocephalie  aufzufassen  ist  als  mechanisch  be- 
dingte Entwicklungshemmung.  Sie  soll  entstehen  durch  eine  amnio- 
tische Umschnürung  am  unteren  Teil  des  Kopfes.  Als  letzte  Spur 
derselben  faßt  er  eine  bei  Otocephalie  zuweilen  vorkommende  furchen- 
artige Bildung  am  Hals  und  an  der  Ohrgegend  auf. 

Die  Otocephalie  hat  nach  Winckel  durchaus  den  Charakter  einer 
amniogenen  Mißbildung.  Ein  Defekt  besteht  nicht;  vielmehr  findet 
sich  nur  eine  mangelhafte  Entwicklung  aller  Teile.  Winckel  spricht 
deshalb  von  „fötaler  Kompressionsatrophie  der  Kau-  und 
Schlingwerkzeuge,  Atrophia  amniotica  maxillae,  man- 
dibulae  et  pharyngis." 

Daß  nicht  nur  eine  Atrophie,  sondern  ein  Defekt  einzelner  Teile, 
wie  der  vorderen  Zungenanlage,  auch  des  Unterkiefers  in  manchen 
Fällen  vorliegt,  ist  bereits  hervorgehoben.  Meines  Erachtens  ist  die 
Theorie  der  amniogenen  Entstehung  auch  sonst  nicht  haltbar.  Sichere 
Zeichen  einer  amniotischen  Einwirkung  sind  nie  nachweisbar.  Die  von 
Winckel  erwähnte  Furche  ist  auch  anders  zu  deuten  und  fehlt  oft 
ganz.  Es  sprechen  hier  ferner  ähnliche  Gründe  gegen  diese  Annahme 
wie  bei  der  Cyclopie.  Die  Otocephalie  ist  eine  typische  Mißbil- 
dung und  sie  ist  bilateral  symmetrisch  gebaut.  Das  läßt 
sich  beides  schwer  durch  so  grob  mechanische  Einwirkungen  wie  am- 
niotische Umschnürungen  erklären.  In  gleichem  Sinne  ist  die  Kom- 
bination von  Otocephalie  mit  Mißbildungen  des  Herzens,  Situs  in- 
versus  und  anderem  zu  verwerten. 

Blanc  glaubt,  daß  die  mangelhafte  Entwicklung  der  Unterkiefer- 
fortsätze vielleicht  ihren  Grund  hat  in  mangelhafter  Gefäßversorgung. 
Ein  Beweis  hierfür  dürfte  kaum  zu  erbringen  sein. 

Dareste  hat  auf  Grund  seiner  Untersuchungen  an  Hühnchen 
die  Ansicht  vertreten,  daß  die  Entwicklung  der  Otocephalie  abhängig 
ist  von  einer  Anomalie  des  dritten  Hirnbläschens.  Dies  ist  wenigstens 
für  Säugetiere  nicht  richtig.  Dareste  hat  seine  Ansicht  auch  später 
selbst  für  unhaltbar  erklärt  (zit.  nach  Blanc). 

Es  ist  also  einstweilen  nicht  zu  sagen,  auf  welchem  Moment  die 
Entwicklungsstörung  des  Unterkieferbogens  beruht.  Cyclopie  scheint 
jedenfalls  begünstigend  auf  die  Entstehung  der  Otocephalie  zu  wirken. 
Auszuschließen  ist  natürlich  auch  nicht,  daß  ein  primärer  Mangel  der 
Anlage  vorliegt.  Die  kausale  Genese  der  Mißbildung  ist  vollständig 
unklar. 

Triocephalie. 

Die  Trio cephalie^)  ist  eine  bei  Menschen  nicht  vorkommende, 
bei  Tieren,  besonders  beim  Schaf  und  der  Ziege,  häufig  beobachtete 
Mißbildung  von  charakteristischem  Bau  -).  Ein  Kopf  scheint  bei  ober- 


1)  Synonym  wird  gebraucht  Aprosopie.  Doch  wird  diese  Bezeichnung  auch 
für  eine  ganz  andere  Mißbildung  benutzt  (vgl.  Grünberg,  S.  193). 

2)  Blanc  macht  darauf  aufmerksam,  daß  Verwechselung  von  Triocephalen 
mit  seinen  Spherocephalen  vorkommen.  Zu  den  letzteren  dürften  auch  wohl  die 
wenigen  Fälle  sogenannter  Triocephalie  beim  Menschen  gehören. 
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flächlicher  Betrachtung  zunächst  ganz  zu  fehlen.  Es  findet  sich  nur 
eine  konische  Verlängerung  des  Halses,  die  an  ihrem  vorderen  Ende 
zwei  nebeneinander  liegende  Ohrmuscheln  trägt. 

Bei  der  Untersuchung  eines  typischen  Falles  vom  Schaf  fand  ich 
folgendes.  Der  Rumpf  ist  äußerlich  wohlgebildet,  ebenso  sind  es  die 
Extremitäten.  Der  Hals  setzt  sich  in  einen  kegelförmigen  Zapfen  fort, 
an  dessen  Spitze  zwei  Ohrmuscheln  mit  ihren  Innenseiten  einander 
zugekehrt  sitzen.  Ein  Gehörgang  fehlt.  Bei  der  Präparation  zeigt 
sich,  daß  die  Ohrmuscheln  nur  mit  der  Haut  zusammenhängen  und 
sich  ohne  Schwierigkeiten  zugleich  mit  ihr  abziehen  lassen. 

Vom  Schädel  ist  nur  ein  kleines  Rudiment,  etwa  von  der  Größe 
einer  Walnuß  vorhanden.  Es  wird  aus  zwei  Knochen  zusammenge- 
setzt.   Mit  dem  Atlas,  der  seine  normale  Größe  hat,  artikuliert  ein 


Fig.  191.    Kopf  eines  triocephalen  Schafes. 


Hinterhauptsbein.  Es  liefert  den  größten  Teil  der  Schädelkapsel. 
Seine  Form  ist  etwa  die  eines  Ringes,  der  unten  schmal  ist  und  sich 
oben  ziemlich  plötzlich  verbreitert.  Diese  Ringform  findet  ihre  Er- 
klärung darin,  daß  das  Foramen  magnum  in  seinem  Umfang  dem 
Wirbelkanal  entspricht,  die  Schädelhöhle  aber  nach  vorn  nicht  größer 
wird,  sondern  fast  gleiche  Weite  behält.  Das  Corpus  des  Occipitale 
ist  klein,  ca.  V2  cm  breit  und  V2  cm  lang.  An  dasselbe  setzen  sich 
die  Seitenteile  mit  den  Gelenkkondylen  an.  Sie  verbreitern  sich,  in- 
dem sie  schräg  aufwärts  verlaufen,  ziemlich  stark.  Zwischen  ihnen 
liegt  die  Squama,  die  den  größten  Teil  der  Schädelkonvexität  deckt. 

In  dem  Keil,  der  von  den  Seitenteilen  des  Occiput  begrenzt  wird, 
und  dessen  Spitze  nach  seinem  Corpus  hinsieht,  liegt  ein  kleiner  pyra- 
midenförmiger Knochen.  Auf  einigen  durch  ihn  gelegten  Schnitten 
sieht  man  eine  völlig  kompakte  Knochenmasse,  in  der  Bogengänge 
und  anscheinend  auch  Teile  der  Cochlea  liegen.  Es  handelt  sich  um 
die  sehr  mangelhaft  entwickelten  verschmolzenen  Pyramiden.  Eine 
kleine,  an  sie  ansetzende  Squama  temporalis  beteihgt  sich  an  der  Bil- 
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düng  des  Schädeldaches.  Das  Mittelohr  fehlt.  Unter  den  Pyramiden 
vor  dem  Schlund  liegt  im  Bindegewebe  ein  etwa  1,5  mm  langes 
Knochenstäbchen,  das  vielleicht  als  einziges  Produkt  des  ersten 
Kiemenbogens  anzusprechen  ist.    Das  Zungenbein  ist  vorhanden. 

In  der  Schädelhöhle  findet  sich  an  Stelle  des  Gehirns  nur  eine 
kurze  kolbige  Auftreibung  des  Rückenmarks.  Sie  ist  von  ihm  durch 
eine  leichte,  allmählich  verlaufende  Einschnürung  abgesetzt.  Vom  Ur- 
sprung des  ersten  Cervicalnerven  an  mißt  sie  etwa  IVa  cm  und  endet 
in  einem  kurzen,  schnell  sich  verjüngenden  Zapfen.  Von  der  Basis 
dieses  Gehirnrudimentes  entspringt  ein  einfacher,  seitlich  etwas  abge- 
flachter Nerv,  der  zum  inneren  Ohr  geht.  Er  ist  wohl  als  verschmolzener 
Nervus  acusticus  anzusprechen.  Weiter  nach  hinten  entspringen  rechts 
und  links  je  ein  Bündel  dünner  Nerven.  Sie  verlassen  zwischen 
Pyramide  und  Hinterhauptsbein  den  Schädel.  Es  sind  Vagus,  Acces- 
sorius  und  Glossopharyngeus  resp.  Teile  dieser  Gruppe.  Der  Hypo- 
glossus  fehlt.    Diese  Fortsetzung  des  Rückenmarks  —  denn  von  einem 


a 

Fig.  192.  Gehirn  des  Triocephalus  Fig.  191,  a  von  unten,  b  von  der  Seite. 
1  Acusticus.    2  Glossopharyngeus-Vagus-Accessorius  (cf.  Text). 

Gehirn  kann  man  kaum  reden  —  ist  als  Medulla  oblongata  zu  deuten. 
Eine  genaue  histologische  Untersuchung  konnte  ich  bis  jetzt  nicht 
vornehmen;  doch  bestätigt  das  leicht  feststellbare  Verhalten  des 
Zentralkanals  diese  Annahme  .durchaus.  Er  wird  nämlich,  je  weiter 
man  vom  Rückenmark  nach  vorn  kommt,  mehr  dorsalwärts  verlagert 
und  gleichzeitig  stark  verbreitert.  So  erhält  man  schließlich  folgendes 
Bild.  Ventral  liegt  eine  kompakte  Masse  von  Nervenfasern  und 
Ganglienzellen,  auf  ihr  findet  sich  durch  eine  Art  Spalt  von  ihr  ge- 
trennt eine  dünne  Schicht  unregelmäßig  angeordneter,  ependymartiger 
Zellen.  Man  hat  hier  Velum  medulläre  posterius  und  den  hinteren 
Teil  der  Rautengrube  vor  sich.  Der  Pharynx  der  Mißbildung  bildet 
einen  etwa  hühnereigroßen  Blindsack,  die  Epiglottis  ist  vorhanden. 
Dagegen  fehlt  eine  freie  Zunge.  Wohl  aber  ist  über  dem  Zungen- 
bein die  Vorderwand  des  Schlundes  eine  Strecke  weit  durch  Muskel 
verdickt  und  die  Schleimhaut  trägt  hier  Papillen.  Es  liegt  hier 
also  wohl  eine  flach  ausgebreitete  Zunge  vor. 

Die  Entwicklung  des  Kopfes  ist  in  anderen  Fällen  von  Triocephalie 
eine  etwas  bessere  als  bei  dem  eben  beschriebenen  Schaf.  Insbesondere 
sind  häufig  Mittelohr  und  äußerer  Gehörgang  vorhanden.  Die  Pauken- 
höhlen sind  dann  verschmolzen,  ebenso  die  Meatus  acustici  externi 
und  die  Trommelfelle.  Hierdurch  gewinnt  die  Mißbildung  eine  engere 
Beziehung  zur  Otocephalie,  zu  der  Blanc  sie  auch  stellt.  Die  Be- 
schaffenheit des  Gehirns  verlangt  aber,  sie  als  eine  Mißbildung  beson- 
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derer  Art  anzusehen.  Das  Gehirn  kann  zwar  eine  etwas  bessere 
Differenzierung  als  bei  meinem  Fall  zeigen  Jedenfalls  liegt  aber 
bei  allen  Fällen,  die  wirklich  hierher  gehören,  ein  hochgradiger  De- 


c 

Fig.  193.  Querschnittbild  vom  Gehirn  des  Triocephalus.  a  Skizze  des  Um- 
risses mit  Einzeichnung  der  Lage  des  Ependyms  {^).  Vergr.  2:1.  b  Mikrophoto- 
graphische  Vergrößerung:  Original  38 : 1.  l  Ependym.  2  Geflecht  der  Nervenfasern, 
c  Zeichnung  des  Ependyms  bei  stärkerer  Vergrößerung. 


1)  Ob  und  wie  weit  einzelne  Wülste  am  Vorderende  eines  solchen  Gehirns 
als  Kleinhirn,  Pons  etc.  anzusehen  sind,  kann  wohl  nur  eine  histologische  Analyse 
entscheiden.  Leider  liegen  mikroskoi^ische  Untersuchungen  dieser  interessanten 
Hirnmißbildung  bisher  überhaupt  nicht  vor. 
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fekt  vor.  Alle  Abkömmlinge  des  Pros-  und  Mesencephalon  fehlen. 
Was  vom  Gehirn  da  ist,  muß  vom  dritten  Bläschen  abgeleitet  werden. 
Auch  dies  ist  keineswegs  in  allen  seinen  Teilen  vollständig.  Schon 
die  Vereinigung  der  Nervi  acustici  beweist  dies.  Sie  deutet  darauf  hin, 
daß  ähnlich  wie  bei  der  Cyclopie,  auch  hier  ein  keilförmiges  Stück 
ausgefallen  ist. 

Es  scheint  mir  unmöglich  zu  sein,  das  Gehirn  der  Triocephalen 
auf  den  Typus  des  Cyclopengehirns  zurückzuführen.  Uebergangs- 


6  7 


a  b  c  e 


Fig.  194.    Triocephalus    vom    Schaf    (nach  Blänc).    a  Kopf  von  unten. 

1  Ohren,    b  Schädel  von  unten,  mit  Ohr-Schlundapparat,    l  Aeußerer  Gehörgang. 

2  Os  parietale.  3  Paukenhöhle.  4  Zungenbein,  s  Pharynx,  c  Schädel  mit  Ohr-  und 
Schlundapparat,  von  der  Seite.  Bezeichnungen  wie  vorher.  6  Os  occipit.  7  Felsen- 
bein,   d,  e  Gehirn  von  unten  und  oben.    1  Die  verschmolzenen  Nervi  acustici. 

formen  sind  bisher  nicht  beobachtet  und  es  ist  auch  unwahrscheinlich, 
daß  sie  vorkommen. 

Genese. 

Die  formale  Genese  der  Triocephalie  hat  sich  in  erster  Linie  mit 
der  Mißbildung  des  Gehirns  zu  befassen.  Es  ist  wohl  mit  Sicherheit 
anzunehmen,  daß  es  aus  einem  Medullarrohr  hervorgegangen  ist, 
dessen  Vorderende  fehlte.  Die  teratogenetische  Terminationsperiode 
ist  natürlich  sehr  früh  anzusetzen. 

Dareste  führt  die  Triocephalie  ähnlich  wie  die  Cyclopie  auf 
einen  vorzeitigen  Schluß  des  vorderen  Endes  des  Medullarendes  zu- 
rück. Es  ist  hier  dasselbe  einzuwenden,  wie  bei  der  Cyclopie.  Man 
kann  nicht  wissen,  ob  das  Medullarrohr  defekt  wird,  weil  es  sich  zu 
früh  schließt,  oder  ob  es  sich  früher  als  normal  schließt,  weil  es  de- 
fekt ist.  Nach  diesem  Autor  soll  sich  dann  ein  rudimentäres  Vorder- 
hirnbläschen entwickeln,  während  die  hinteren  Bläschen  nicht  zur 
Differenzierung  kommen  und  auf  dem  Zustand  des  einfachen  Rohrs 
verharren.  Für  die  Säugetiertriocephalen  ist  diese  Auffassung  nicht 
haltbar,  wie  aus  dem  vorher  Gesagten  hervorgeht. 

Was  die  Entwicklung  der  übrigen  Organe  des  Kopfes  betrifft, 
so  wird  man  sich  da  vorzustellen  haben,  daß  alle  vor  dem  Unter- 
kieferbogen gelegenen  Teile  nicht  angelegt  sind.    Dieser  selbst  er- 
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fährt  meist  eine  ähnliche  Entwicklungsstörung  wie  bei  der  Oto- 
cephalie.  Er  kann  aber  auch,  wie  mein  Fall  beweist,  in  noch  höherem 
Maße  geschädigt  sein.  Es  mag  dahingestellt  bleiben,  wie  weit  der 
rudimentäre  Zustand  des  Kopfes  bedingt  ist  durch  den  Defekt  des 
nervösen  Zentralorgans.  Daß  eine  Abhängigkeit  besteht,  ist  möglich. 
Man  könnte  allerdings  auch  an  einen  genetisch  koordinierten  Defekt 
des  ganzen  Vorderendes  der  Embryonalanlage  denken.  Hingewiesen 
sei  noch  auf  die  entwicklungsmechanisch  interessante  Tatsache,  daß 
trotz  Fehlens  des  ganzen  Gehirns  der  übrige  Körper  bei  den  Trio- 
cephalen  gut  entwickelt  sein  kann.  Mancherlei  akzidentelle  Mißbil- 
dungen kommen  natürlich  vor. 
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und  Triocephalie. 
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Mißbildungen  des  Halses. 

Die  Mißbildungen  des  Halses  —  in  Betracht  kommen  be- 
sonders die  Fisteln  und  die  aus  ihnen  hervorgehenden  Geschwülste 
—  werden  in  den  Kapiteln  über  Respirations-  und  Verdauungstraktus 
abgehandelt.  Zu  erwähnen  wäre  hier  nur  das  Hygroma  colli  cysticum. 
Literatur  findet  sich  bei  Ballantyne  (7),  bei  Lannelongue  und 
Menard  (52),  ferner  bei  Lexer,  Allgemeine  Chirurgie. 
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Kapitel  VII. 


Die  Entwicklungsstörungen  der  menschliclien  Gliedmaßen. 


Einleitung. 
Von  Gg.  B.  Gruber,  Göttingen. 

Bei  der  Vielheit  der  menschlichen  Extremitätenmißbildungen  ist 
klare  Uebersicht  und  Einteilung  erwünscht.  Solche  Einteilung  ist 
schwer  zu  schaffen.  Man  sehe  sich  daraufhin  die  Darstellung  an,  die  etwa 
FoERSTER  vor  70  Jahren  gegeben  i).  Eine  ganz  und  gar  unvollständige, 
aber  auch  in  der  Zusammenstellung  der  Vorkommnisse  wenig  befriedigende 
Aufzählung!  Blättern  wir  Foersters  oder  Ahlfelüs^)  Atlanten  durch, 
so  begegnen  uns  verteilt  in  verschiedenen  Kapiteln  —  und  oft  ganz  neben- 
sächlich —  merkwürdige  Formabweichungen  der  Gliedmaßen;  wohl  ist 
versucht,  sie  in  besonderer  Weise  zusammenzufassen,  etwa  nach  dem  Ge- 
sichtspunkt der  Doppelung  oder  der  Spaltung,  wie  dies  Ahlfeld  tut;  indes 
mußten  andere  Erscheinungen  als  Nebenbefunde  bei  ganz  abliegenden 
Kapiteln  gesucht  werden.  Ein  Ueberblick  über  das  führende  Schrift- 
werk der  Teratologie  läßt  uns  auch  sonst  über  Entwicklungsstörungen 
der  Gliedmaßen  viele  mehr  oder  minder  verstreute  Einzelheiten  und 
wichtigste  Beobachtungen  in  den  ausgezeichneten  Atlanten  von  A.  W.  Otto  ^), 
von  W.  Vrolik*)  und  von  E.  F.  Gurlt^)  erkennen;  sie  zu  ordnen,  ist 
kaum  versucht. 

Ungemein  reichhaltig  ist  tlie  kompilatorisehe  Zusammenstellung  von  Aug.  Foerster; 
er  besprach  die  angeborenen  Extremitätenfeliler  aber  lücht  zusammenhängend,  sondern 
als  Unterabteilungen  in  seinen  größeren  Abschnitten  der  exzessiven  und  der  defektiven 
Erscheinungen;  dabei  unterlief  ilim  sclion  die  große  Schwierigkeit,  gewissen  Mehrfach- 
erscheinungen mit  Ausbildungsbesonderheiten  der  Hände  oder  Füße  an  der  richtigen 
»Stelle  gerecht  zu  werden,  denn  sie  waren  vom  höheren  Gesichtspunkt  der  Doppelmiß- 
bildungen aus  zu  betrachten.  Aehnliclies  gilt  von  der  Bearbeitung,  die  Guinard  in  seinem 
Precis  de  teratologie  den  Gliedmaßenstörungen  zuteil  werden  ließ*);  er  bringt  im 
Hauptstück  vom  Skelett  und  den  Einrichtungen  der  Fortbewegung  des  Körpers  den  einen 
Teil  des  Gegenstandes,  unter  dem  Schlagwort  ,,Monstres  antosites"  andere  Vorkommnisse, 
wie  Ektromelie,  Symmeüe  und  die  den  ,, parasitären  Mehrfachbildungen"  zuzusclireibenden 
Beobachtungen  von  Melomelie,  obschon  den  unfreien  Doppelbildungen  —  auch  den  so- 
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genannten  parasitären  —  ein  späterer  eigener  Abschnitt  gewidmet  ist.  Daß  auch  in 
Taruffis  Werk  der  Versuch  einer  geschlossenen  Darstellung  der  Güedinaßenmißbildungen 
nicht  gemacht  wurde,  sei  noch  angefügt  i).  Die  neueren  Darstellungen  von  W.  Kümmel  2) 
und  JoACHiMSTHAL^)  dagegen  suchen  den  Gegenstand  enger  zusammenzufassen  und 
dringen  tiefer  in  sein  Wesen  ein.  Ganz  besonders  gilt  dies  auch  von  der  Bemühung 
meines  Lehrers  Ferdinand  Klaussner*),  an  Hand  zahheicher  eigener  Beobachtungen 
über  die  Mißbildungen  menschhcher  Gliedmaßen  und  ihre  Entstehungsweise  Klarheit  zu 
gewinnen.  Die  konstitutionspathologische  Bedeutung  der  GKedmaßenfehler  ist  neuerdings 
in  höchst  anregender  Ai't  von  Aschner  u.  Engelmann  dargestellt  worden*). 

Wir  wissen  heute,  daß  im  Rahmen  der  Darstellung  mißbildeter  Glied- 
maßen eine  Betrachtung  nach  dem  Sinn  exzessiven  oder  defek- 
tiven Werdens  nicht  ausreichen  kann;  denn  ein  und  dasselbe  lebende 
Geschöpf  mit  seinem  neuschaffenden  Beantwortungsvermögen  ist  imstande, 
auf  intrauterine  Schädlichkeit  und  defektive  Beeinträchtigung  einer  Anlage 
mit  übermäßiger  exzessiver  Wiederherstellung  derselben  zu  antworten; 
es  kann  also  in  ein  und  demselben  Fall  die  Auswirkung  einer  defektiven 
Schädlichkeit  ein  exzessiver  Ersatz  sein. 

Der  Versuch,  ganz  allgemein  die  Mißbildungen  der  Glied- 
maßen zu  trennen  —  nach  den  durch  äußere  Schädlichkeiten 
bedingten  und  den  aus  inneren,  also  in  der  Regel  wohl  er- 
erbten Einflüssen  entstandenen  Veränderungen  —  läßt  sich  bis 
in  letzte  Umstände  ebenfalls  nicht  klar  durchführen;  es  ist  ja  in  Einzel- 
fällen oft  nicht  sicherzustellen,  ob  uns  greifbare  mechanische  Beeinträch- 
tigungen, welche  Entwicklung  und  Wachstum  einer  Frucht  in  utero  un- 
günstig beeinflußten,  nicht  eingeborenen  Umständen  der  Mutter  zu  danken 
seien.  Es  mag  in  dieser  Hinsicht  auf  Kiewes  reichhaltige  Abhandlung 
„Zur  Frage  der  Frucht  Schädigung  als  Ursache  angeborener  Deformitäten 
und  Kranklieiten"  verwiesen  werden,  in  der  die  postgerminativen  Schä- 
digungen sehr  ausführUch  nach  Möglichkeit  und  Tragweite  besprochen  sind®). 

Kiewe  führt  unter  der  Hauptüberschrift  „Mechanische  Ursachen"  kritisch 
eine  Wertung  der  Raumbeengungsfrage,  der  viel  behaupteten  und  bestrittenen  Am- 
nionsschädigungen,  der  Nabelschnureinwirkungen,  traumatischer  Erlebnisse 
der  Mutter,  auch  des  psychischen  Traumas  durch;  auch  die  sonstigen  Fruchtschädi- 
gungen, deren  Möghchkeit  man  aus  dem  Experiment  kennt  (siehe  weiter  unten)  berührt 
er,  um  dann  die  Frage  der  toxischen  und  infektiösen  Einflüsse  auf  die  Frucht- 
entwicklung beim  Menschen  zu  überlegen.  Dabei  kommt  auch  die  fragliche  Rolle 
syphilitischer  Einwirkung  auf  den  Embryo  zur  Sprache;  Kiewe  steht  ihr  skeptisch 
gegenüber  —  imd  dies  wohl  mit  vollem  Recht  ■ — ,  wenn  er  auch  eine  allgemeine  degenerative 
Keimschädigung  durch  das  syphihtische  Vüus  im  Sinne  von  Fournier  und  Friedr. 
v.  Müller  ')  anzunehmen  geneigt  ist.  Von  nicht  geringer  Gegenwartsbedeutung  sind  auch 
die  Ausführungen  über  Fruchtschädigungen  durch  Röntgenstrahlen,  wobei 
unter  andern  eine  Beobachtung  von  Feldweg  genannt  wird,  die  ein  frühgeborenes  Mädchen 
mit  doppelseitigem  Radiusdefekt,  EUbogenanomaUen  und  Daumenfehler  betraf.  Ganz 
wesentlich  scheinen  mir  jene  Mitteilungen  Kiewes  zu  sein,  welche  Fruchtverände- 
rungen nach  versuchtem,  aber  nicht  restlos  geglückten  Eingriff  im  Sinne 
der  Abortuserzeugung  nach  sich  zogen.  —  In  jeder  Beziehung  mangelt  es  hier  meist 
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3)  JoAcniMSTHAL,  Georg,  Die  angeborenen  Verbildungen  der  oberen  Extremitäten. 
Hamburg  1900. 

4)  Klaussner,  Ferdinand,  Ueber  die  Mißbildungen  der  menschhchen  Ghedmaßen 
und  ihre  Entstehungs weise.  Wiesbaden  1900.  Ueber  Mißbildungen  der  menschhchen 
Gliedmaßen.  (Neue  Folge.)  Wiesbaden  1905. 

5)  Aschner  u.  Engelmann,  Konstitutionspathologie  in  der  Orthopädie.  Wien  u. 
Berhn  1928. 

6)  Kiewe,  Zeitschr.  f.  orthop.  Chii-iu-gie  59,  1933,  S.  305,  S.  345,  S.  481. 

7)  Müller,  Friedrich,  Keimverderbnis  und  Fruchtschädigung.  Med.  Klinik 
1924,  Nr.  48  u.  Nr.  49. 
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noch  an  Sicherheit  des  lusächUchen  Nachweises  bis  auf  die  ersten  Umstände  der  Fehl- 
entwickhing  zm-ück.  Das  gilt  auch  für  die  anscheinend  so  klaren  amniogenen  Mißbildungen. 
Es  Hegt  in  der  Tat  noch  viel  Dunkel  über  diesem  Forschungsfeld  der  angeborenen  GHed- 
maßenfehler. 

Auf  der  anderen  Seite  haben  die  Erfahrungen  klinischer,  namentlich 
chirurgisch-orthopädischer,  röntgenologischer  und  auch  anthropologischer 
Betrachtung  ein  ungemein  reichliches  Beobachtungsgut  gefördert,  das  eine 
überragende  Bedeutung  der  Erbkräfte  für  das  Auftreten  von 
Spielarten  und  Fehlern  der  Gliedmaßenform  und  -Vollkommen- 
heit zweifellos  dartut  (Aschner  u.  Engelmann).  Man  ist  bei  Durchsicht 
der  Vorkommnisse,  namentlich  wenn  uns  die  Erfahrungen  der  Landes- 
krüppelärzte oder  die  Einsicht  großer  orthopädischer  Anstalten  zur  Seite 
stehen,  ebenso  überrascht,  als  erschüttert  über  die  große  Mannigfaltigkeit 
der  möglichen  Formfehler.  Kann  auf  der  einen  Seite  die  Gewalt  der  Erb- 
kräfte den  Betrachter  solcher  Veränderungen  fast  überwältigen,  darf  er 
auf  der  anderen  Seite  aber  auch  froh  der  Möglichkeiten  ärztlicher  Hilfe 
und  pädagogischer  Korrektur  der  Fehlentwicklung  denken,  durch  die 
manches  der  vom  Schicksal  benachteiligten  Geschöpfe  in  den  Stand  gesetzt 
wird,  als  arbeitendes  und  dienendes  Glied  sich  im  Ki'eis  der  Gemeinschaft 
zu  betätigen  und  nicht  als  unfruchtbarer  Krüppel  beiseitestehen  zu  müssen. 

Die  Entdeckung  der  Röntgenstrahlen  imd  ihre  Anwendung  in  der  Medizin 
liat  imsere  Einsicht  in  das  Wesen  der  Ghedmaßenmißbildungen,  was  üire  Form  und 
Frequenz  betiifft,  stark  gefördert;  daneben  erhob  sich  aber,  wie  schon  angedeutet  wui^de, 
auch  die  Frage,  ob  die  Röntgenstrahlengewalt  nicht  etwa  geeignet  sei,  die  Gestaltung  einer 
Keimanlage,  die  maßvollen  Vorgänge  ilirer  Entfaltung  zu  gefährden  und  so  zur  exogenen 
Mißbildungsursache  zu  werden.  Ganz  allgemein  haben  diese  verschiedenen  Rollen  der 
Röntgenstrahlen  in  Hinsicht  auf  Entwicklung  imd  Entwicklungsfehler  Dorland  u.  Hubeny 
mit  zahlreichen  Abbildungen  und  Schrifttumshinweisen  behandelt*). 

Wenn  wir  nun  alle  Fortschritte  der  Einsicht  in  das  Wesen  der  Ex- 
tremitätenmißbildungen buchen,  wollen  wir  doch  nicht  vergessen,  daß  es 
auf  der  anderen  Seite  ein  Grenzfeld  teratogenetischer  Erscheinungen  gibt, 
in  dem  die  Frage  auftaucht,  ob  die  jeweilige  Störung  endogen,  keimplas- 
matisch  bedingt  ist,  oder  ob  das  befruchtete  Ei  erst  sekundär  einer  un- 
günstigen ,, Milieuwirkung"  —  etwa  in  der  Art  der  mütterlichen  Versorgung 
und  Einbettung,  vielleicht  am  falschen  Ort  (Tubenschwangerschaft)  —  oder 
einer  Schädigung  infolge  Besonderheit  der  uterinen  Kreislaufs-  und  Er- 
nährungsverhältnisse unterlag,  wobei  das  Eigentümliche  der  hier  ungünstigen 
mütterlichen  Verhältnisse  an  sich  vielleicht  auch  wieder  eine  endogene, 
konstitutionelle  Note  haben  konnte.  Bei  Mall^),  Frz.  v.  Winckel^), 
I.  Broman^)  und  Stockard*)  finden  sich  in  dieser  Hinsicht  lesenswerte 
Darlegungen.  Es  wäre  ein  sehr  großer  Fortschritt,  könnte  man  erst  die 
vielen  Abortiveier  früher  Schwangerschaftsmonate  erfassen  und  in  morpho- 
logischer Durchuntersuchung  bis  in  die  Einzelheiten  ihres  Entwicklungs- 
bildes anschaulich  und  leicht  prüfbar  dartun;  gerade  auf  die  Frühaborte 
käme  es  hier  an,  da  die  Beeinträchtigung  des  sich  bildenden  Wesens  um  so 

1)  Dorland  u.  Hubeny,  Die  Röntgenstrahlen  in  der  Embryologie  und  Gebiuts- 
hilfe.  Kempten  i.  A.  1928  (Otto  Nemnich- Verlag,  Med.-Technische  Abteilung). 

1)  Mall,  Die  Pathologie  des  menschlichen  Eies.  Handbuch  der  Entwicklungsgeschichte 
von  Keibel  u.  Mall,  Bd.  1,  1910. 

2)  Frz.  v.  Winckel,  Aetiologische  Untersuchungen  über  einige  sehr-  seltene  fetale 
Mißbildungen.  Münch,  med.  Wochenschr.  1896,  Nr.  17  u.  18.  —  Ueber  menschliche 
Mißbildungen.  Samml.  klin.  Vortr.  von  Richard  v.  Volkmann,  Nr.  373/74.  —  Ueber  die 
Mißbildungen  von  ektopisch  entwickelten  Früchten.  Wiesbaden  1902,  Verlag  Bergmann. 

3)  Broman,  Die  Entwicklung  des  Menschen  vor  der  Gebm't.  Verlag  Bergmann,  1927. 

4)  Stookard,  Die  körperliche  Grundlage  der  Persönlichkeit.  Jena  1932,  Verlag 
Gust.  Fischer. 
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stärker  ist,  je  früher  sie  in  der  Schwangerschaft  auf  den  Keimling  einwirkte 
(Stockard). 

Wer  das  Konstitutionelle,  das  Erbmäßige  im  Wesen  von  Mißbildungen 
erfassen  will,  —  natürlich  eine  pflichtmäßige  Aufgabe  für  jeden  Arzt,  der 
sich  mit  der  Beurteilung  von  angeborenen  Gliedmaßenfehlern  befaßt^)  — , 
der  muß  sich  selbstverständlich  mit  den  Grundlagen  der  Konstitutions- 
und Vererbungslehre  vertraut  machen  ^) ;  ohne  sie  wird  er  dem  Verständnis 
der  Gliedmaßenmißbildungen  niemals  nahekommen  können.  Man  glaube 
aber  nicht,  daß  mit  der  Kenntnis  der  heutigen  Ergebnisse  der  Vererbungs- 
wissenschaft alle  Schwierigkeiten  für  das  Verständnis  der  angeborenen 
Gliedmaßenfehler  behoben  seien.  Dies  gilt  schon  nicht  für  die  Vorkomm- 
nisse einfacher  Bildungsfehler,  noch  weniger  für  solche  einer  mehrfachen 
in  ihren  Erscheinungen  voneinander  vielleicht  abhängigen  Dysplasie. 
Denn  nicht  so  selten  vereinigen  sich  gerade  in  der  Fehlentwicklung  der 
Gliedmaßen  mehrere  vererbbare  Unregelmäßigkeiten;  sie  treten  summiert 
in  absonderlicher,  und  doch  typischer  Form  auf;  es  sei  nur  an  die  Poly- 
und  Syndaktylie  erinnert  oder  an  die  Verbindung  von  Entwicklungs- 
störungen des  Zahnsystems  verbunden  mit  Polydaktylie  und  Ano- 
nychia  congenita,  wie  sie  Bode  in  einer  Göttinger  Inauguralschrift 
1935  mitgeteilt  hat.  Weiterhin  bedenke  man  das  Vorkommen  von  Hypo- 
plasien an  Lederhaut  des  Auges,  an  Zähnen,  an  der  Haut  bei  Früchten 
mit  Osteogenesis  imperfecta,  wenn  auch  nicht  alle  Vorkommnisse 
solcher  Art  so  vielfach  benachteiligt  zu  sein  scheinen.  Auch  das  sog. 
MARFANsche  Syndrom  dürfte  hier  zu  bedenken  sein,  d.  h.  jene  merk- 
würdige angeborene  überlange  und  dünne  Beschaffenheit  von  Fingern  und 
Zehen,  zwischen  denen  eine  „Schwünmhautbildung"  bestehen  kann;  man 
hat  hier  von  ,,Spinnenfingerigkeit"  (Arachnodaktylie)  gesprochen  und 
hat  gefunden,  daß  mit  solcher  Besonderheit  noch  Störungen  der  Linsen- 
bildung des  Auges  einhergehen  können^).  Ferner  kann  mitunter  in  Fällen 
gestörter  Gliedmaßenbildung  in  der  erweiterten  Betrachtung  eine  Wirkung 
abträglicher  Erbkräfte  auch  bei  der  Formgebung  innerer  Organe  gemut- 
maßt werden,  etwa  das  Vorhandensein  von  Zystennieren  bei  poly- 
daktyler  Frucht  mit  hinterem  Hirnbruch. 

Wie  schon  oben  angedeutet,  gelangt  die  Betrachtung  vom  erb- 
pathologischen Standpunkt  aus  —  so  reich  die  Frucht  der  Sippen- 
forschung in  Hinsicht  der  Gliedmaßenerbfehler  sein  mag  —  vorläufig 
nicht  in  allen  Fällen  zu  einer  völlig  eindeutigen  Scheidung  prinzipiell  form- 
verschiedener Vorkommnisse  hier  der  zweifellos  erblich  bedingten,  dort  der 
erblich  nicht-bedingten  Mißbildungen. 

Eiiie  Peromelie  beispielsweise  kann  sippenmäßig  gehäuft  vorkommen.  Ernst 
Schwalbe*)  hat  sie  bei  einem  Wurf  von  4  Dachslranden  im  Bereich  beider  Armpfoten 


1)  KiEWE,  Anamnestische  Erhebungen  bei  angeborenen  Deformitäten  und  Krank- 
heiten. Med.  Welt  1928,  Nr.  8. 

2)  Valentin,  Die  Vererbung  der  Krüppelleiden.  Verhandl.  22.  Orthop.  Kongr. 
1927,  S.  290.  —  Konstitution  und  Vererbung  in  der  Orthopädie.  Stuttgart  1932,  Verlag  Enke. 
—  Beiträge  zur  Aetiologie  der  kongenitalen  Mißbildungen.  Verhandl.  21.  Orthop.  Kongr. 
1926,  S.  406.  —  Klinische  Beiträge  zum  Wesen  der  Mißbildungen.  Aixh  f.  orthop.  Chk. 
Bd.  28,  1930,  S.  886.  —  Die  Vererbung  bei  Krüppelleiden.  Zeitschr.  ,, Dienst  am  Leben" 
1934,  H.  8—12. 

3)  Vgl.  ScHMiNCKE,  Zur  Frage  der  angeborenen  AkromegaUe.  Verhandl.  d.  dtsch. 
patli.  GeseUscli.  17  (München  1914),  S.  224.  —  Bücklers,  M.,  Ueber  den  MARFANschen 
Symptomkomplex.  Dtsch.  med.  Woch.  1935,  S.  1264  —  Marfan.  Bull.  m^m.  de  la 
Soc.  m6d.  des  hop.  de  Paris  1896. 

4)  Schwalbe.  Ernst,  Allgemeine  Pathologie,  ein  Lehrbuch.  Stuttgart  1911, 
Verlag  Enke,  S.  310. 
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gelegentlich  gesehen.  Die  Peromelie  kann  aber  auch  bestimmt  als  amniotisch-mecha- 
nisch  bedingte  Erscheinung  dem  Zugriff  der  Erklärung  als  Erbfehler'größte  Schwierigkeiten 
machen.  So  bleiben  Vorkommnisse  im  offenen  Fragenfekl,  deren  Werden  wir  nicht 
entfernt  deuten  können.  Wir  müssen  uns  mit  der  Beschreibung  begnügen. 

Eine  Neigung,  die  gelegentlich  offenbar  wurde,  gewisse  mangelhafte 
Ausbildungen  im  Gliedmaßenbereich  des  Menschen,  d.  h.  die  unter- 
bliebene Ausbildung  bestimmter  ,, Strahlgebiete"  und  ihrer  Abkömmlinge 
an  Hand  und  Fuß  (nicht  ganz  zutreffend  als  ,, Strahldefekte"  benannt) 
als  Rückschlag  in  tierische  Vorformen  des  Menschen  zu  erklären, 
dürfte  heute  als  Fehlschluß  ganz  überwunden  sein.  Die  Beschränkung 
(Reduktion)  eines  als  Vielheit  angelegten  Skelettbaues  auf  eine  weniger 
reiche  und  zugleich  in  Hinsicht  auf  menschliche  Bedürfnisse  weniger 
leistungsfähige  Einrichtung  läßt  sich  keinesfalls  atavistisch  erklären.  Sie 
stellt  einen  Mangel  dar,  dessen  erste  Veranlassung  uns  dunkel  bleibt,  so 
dunkel  wie  das  Ineinandergreifen  irgendwelcher  Umstände,  die  zu  mutativen 
Aenderungen  in  der  Entwicklung  und  Formgestaltung  eines  Wesens  führen. 
Vice  versa  gelten  diese  Ausführungen  natürlich  auch  für  die  Strahl- 
vermehrungen. 

Gerade  sie  laden  zu  ITeberlegungen  der  Deutung  im  atavistischen  Sinn  ein,  so  wie 
dies  für  die  hyperdaktylen  Hinterpfoten  des  Haushundes,  der  einen  Form  nach, 
geschehen  kann;  aber  hier  muß  man  anderseits  die  atavistische  Wolfskralle  (AJterklaue) 
von  der  davon  sich  unterscheidenden,  teratogenetisch  anzusprechenden  Doppelwolfs- 
kralle im  Sinn  einer  Polydaktylie  abtrennen  (Seiferle)  i).  Sie  lassen,  wie  die  Fälle 
menschheher  Polydaktylie,  in  ihrem  erblichen  Wiederauftreten  bei  Vorfahren  und  Nach- 
kommen gewisse  Schlüsse  über  die  Durchschlagskraft  dieser  Anlage  zu  (Gräfenberg) 

Solcherlei  Vorkommnisse  zwingen  weiterhin,  Feststellungen  zu  treffen 
über  ihre  etwa  vorhandene  Bindung  oder  Nichtgebundenheit  an  eines  der 
beiden  Geschlechter  und  über  ihre  vielleicht  offenbare  innere  Beziehung 
zu  noch  anderen  genetischen  Formfehlern^),  die  zwar  als  vererbbar,  aber 
nach  der  eigentlichen  Ursache  der  Keimgutänderung  nicht  durchschaut 
werden,  wie  etwa  die  polydaktyle  und  splanchnozystische  Dys- 
enkephalie*)  oder  die  syndaktyle  Akrokephalie  ^)  u.  ®). 

Rein  formal  hat  uns  die  experimentelle  Richtung  der  Zoologie  ') 
in  allerlei  entwicklungs  nie  chanischen  Arbeiten  Möglichkeiten  am 
Modell  niederer  Tiere  gezeigt,  die  zu  Erklärungen  des  Werdens  mensch- 
licher Mißbildungen  verlocken.  Man  lese  bei  Dürken  die  Versuche  über 
die  Potenz  von  Organanlagen  nach  ®),  bedenke  etwa  an  Hand  desselben 


1)  Seiferle,  Atavismus  und  Polydaktylie  der  hyperdaktylen  Hinterpfoten  des 
Haushundes.  Morphol.  Jahrb.  57,  1927,  H.  3. 

2)  Gräfenberg,  Die  entwicklungsgeschichtliche  Bedeutung  der  Hyperdaktylie 
menschlicher  Gliedmaßen.  Studien  z.  Path.  d.  Entwicklung  von  Schwalbe  u.  Meyer  H, 
S.  565. 

3)  Günther,  Hans,  Grundprobleme  der  Konstitutionsforschung.  Würzburger 
Abhandlungen  aus  dem  Gesamtgebiet  der  Medizin  N.  F.  VI,  1929,  H.  3  (ganze  Reihe  26), 
1929. 

4)  Gruber,  Gg.  B.,  Beiträge  zur  Frage  ,, gekoppelter"  Mißbildungen  (Akrokephalo- 
Syndaktylie  und  DysencephaHa  splanchnocystica).  Beitr.  z.  path.  Anat.  u.  z.  allg.  Path. 
93,  1934,  H.  3.  ' 

b)  Apert,  Acrocöphalosyndactylie.  Soc.  mM.  Hop.  21.  X.  1906.  Gaz.  Hop.  1906.  — 
Mal.  famü.  et  mal.  cong6nit.  Paris  1907,  p.  74  ff. 

6)  BiGOT,  Acroc^phalosyndactyhe.   These  de  Paris,  1922. 

7)  Vgl.  Herzog,  Georg,  Experimentelle  Zoologie  und  Pathologie.  Ergeb.  d.  allg. 
Path.  21,  I,  1925. 

8)  Dürken,  Lehrbuch  der  Experimentalzoologie,  Berlin  1928,  S.  360.  —  Ueber  die 
Transplantation  junger  Beinknospen  in  die  Augenhöhle  bei  Froschlarven.  Nachr.  d.  k. 
Ges.  d.  Wiss.  Göttingen,  math.-phys.  Klasse  1913.  —  Entwicklungskorrelationen  zwischen 
Extremitäten  und  Nervensystem  bei  Rana  fusca.  Biol.  Zentralbl.  45,  1925. 
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Buches,  dem  ich  hier  folge,  die  Möglichkeiten  transplantativer  Versuche 
an  Gliedmaßenknospen  mit  all  den  merkwürdigen  Formungsfolgen 
des  auswachsenden  Ueberpflanzungsstückes  [Braus  i),  Harrison^),  Det- 
wiLER^),  Gräper*),  Swett^),  wclchc  eine  gewisse  „Pluripotenz"  des 
zelligen  Bildungsgutes  jener  Gliedknospen  in  früher  Entwicklungszeit 
dartun;  oder  man  erinnere  sich  der  Untersuchungen  von  Barfurth 
Tornier'),  Linitzky^),  Przibram^)  und  Weiss  i")  über  regenerative 
Mehrfachbildung  nach  Verletzung  oder  Spaltung  (Wundsetzung)  von 
Gliedmaßenanlagen  bei  Amphibienlarven,  welche  eine  Hypermelie  oder 
Polydaktylie  als  Superregenerat  (Postregenerat)  dartaten! 

All  diese  experimentellen  Untersuchungen  und  Ergebnisse  sind  von  großem  Wert 
für  die  Erkenntnis  der  Bildungspotenzen  embrj'onaler  Organanlagen  zu  bestimmter  Frist 
der  Einzelentwicklung,  sowie  der  Beziehungen  solcher  Entwicklung  und  ihres  Ausfalls 
auf  engnachbarliche  und  entfernte  Organsysteme  —  etwa  das  zentrale  Nervensystem  — 
im  Sinne  der  unmittelbaren  und  der  mittelbar  wirksamen  Abhängigkeiten,  endlich  auch 
der  Selbständigkeit  der  Teile  in  der  Entwicklung  (Dürren).  Man  wird  mitunter  daran 
denken,  für  die  eine  und  andere  angeborene  menschhche  Gliedmaßenverbildung  eine 
formale  Genese  zu  erschließen,  wie  sie  der  zoologische  Entwicklungsversuch  am  Am- 
phibium  als  möglich  im  allgemeinen  dartat;  eine  unbedingte  Sicherheit  solchen  Schlusses 
erscheint  indes  nicht  bestimmt  gewährleistet. 

So  könnte  die  Beschäftigung  mit  dem  Wesen  der  Gliedmaßenmiß- 
bildungen als  unbefriedigend  erscheinen,  weil  sie  uns  bisher  keine  ursäch- 
liche Klarheit  bis  in  die  äußersten,  frühesten  Umstände  solcher  Fehl- 
entwicklung brachte.  Gleichwohl  gibt  aber  schon  die  praktische  Bedeutsam- 
keit so  zahlreich  vorkommender  Entwicklungsfehler  jederzeit  erneuten 
Ansporn,  sich  mit  diesen  Gegenständen  zu  beschäftigen  —  und  wäre  es 
auch  nur  mit  dem  Erfolg,  die  auftauchenden  Fragen  schärfer  für  den 
Zugriff  der  Forschung  zu  formen  und  dem  Praktiker  Aufschluß  darüber  zu 
geben,  wieviel  von  der  großen  Vielgestaltigkeit  der  Teratologie  der  Gliedmaßen 
uns  als  Erbfehler  oder  als  nicht  erblich  erworben  geläufig  zu  sein  scheint. 

Bei  dieser  Mühewaltung  ist  wohl  auch  besondere  Rücksicht  auf  die 
Namengeb ung  der  in  Frage  kommenden  Veränderungen  zu  nehmen. 
Die  teratologische  Nomenklatur  schleppt  wie  Eierschalen  manche  Bezeich- 
nungen mit  sich,  die  dem  Stand  des  Wissens  oder  doch  der  Fragestellung, 
welche  die  einzelne  Erscheinung  einschließt,  wenig  entsprechen.  Es  wird 

1)  Braus,  N.,  Ergebnisse  der  Ghedmaßenpfropfung,  Umwandlung  eines  rechten 
Beines  in  ein  linkes.  Die  Naturwiss.  10,  1922. 

2)  Harrisson,  On  relation  of  symmetry  in  transplanted  limbs.  Joum.  of  exper.  Zool. 
32,  1921.  —  The  effect  of  reversing  the  medio-lateral  or  transverse  axis  of  the  fare  limb 
hud  in  the  Salamander  embryo.  Arch.  Entw.mechan.  106,  1925. 

3)  Detwiler,  Experiments  on  the  transplantation  of  limbs  in  Amblystoma.  Journ. 
of  exper.  Zool.  35,  1922. 

4)  Gräper,  Extremitätentransplantationen  an  Anuren.  Arch.  f.  Entw.mechan. 
51,  1922  u.  107,  1927. 

5)  S  WETT,  Differentiation  of  Amphibien  limb.  Journ.  exper.  Zool.  47, 1927  u.  50, 1928. 

6)  Barfurth,  Die  experimentelle  Kegeneration  überschüssiger  Gliedmaßenteile 
(Polydaktyhe)  bei  den  Amphibien.  Arch.  f.  Entw.mechan.  1,  1895.  —  Regeneration  bei 
Wirbeltieren.   0.  Hertwigs  Handb.  d.  Entwicklungslehre  3,  1906. 

7)  Tornier,  Hyperdaktyhe  usw.  Arch.  f.  Entw.mechan.  4,  1897.  —  Natürliches 
Entstehen  und  experimentelles  Erzeugen  überzähliger  und  Zwillingsbildungen.  Zool. 
Anz.  24,  1901.  —  An  Knoblauchkröten  experimentell  entstandene  überzählige  Hinter- 
gliedmaßen. Ai'ch.  f.  Entw.mechan.  20,  1906. 

8)  LiNiTZKY,  Durch  experimentelle  Eingriffe  hervorgerufene  überzählige  Extremitäten 
bei  Amphibien.  Arch.  f.  mJkrosk.  Anat.  75,  1910. 

9)  Przibram,  Bnich-Dreifachbüdg.  im  Tierreiche.  Arch.  f.  Entw.mechan.  48,  1921. 
10)  Weiss,  Regeneration  der  Urodelenextremität  als  Selbstdifferenzierung  des  Organ- 
restes. Die  Naturwissenschaften  1923.  —  Ganzregenerate  aus  halbem  Extreniitäten- 
schnitt.  Arch.  Entw.mechan.  107,  1926. 


Einleitung. 


277 


z.  B.  die  Bezeichnung  „Defekt"  leider  oft  dort  verwendet,  wo  ein  primärer 
Mangel,  eine  Aplasie  oder  Agenesie  ausgedrückt  werden  sollte  (siehe  etwa 
das  Hauptstück  der  sogenannten  „Strahldefekte");  oder  man  redet  von 
umschriebener  angeborener  Hautaplasie  in  Fällen,  die  besser  als  Folgen 
eines  örthchen  (sekundären)  Hautdefektes  zu  deuten  und  zu  benennen 
wären.  So  folgeunrichtig  sind  auch  oft  beschreibende  Benennungen  wie 
Mikromelie,  Phokomehe,  Ektromelie,  Peromelie.  Ganz  verschieden  zu 
deutende  Umstände  führen  mitunter  zu  einander  ähnelnden  Außen- 
erscheinungen. Die  Nomenklatur  sollte  natürhch  möglichst  das  Wesen 
der  Erscheinungen  ausdrücken.  Zu  solch  wirklich  sachgemäßer  Be- 
nennung zu  gelangen,  sind  in  mancher  Hinsicht  Ansätze  erfolgt^).  Aber 
diese  Ansätze  sind  noch  unvollkommen;  sie  müßten  kräftiger  umfassende 
und  allgemeiner  wiederholt  ein  viel  weiteres  Gebiet  der  Mißbildungslehre 
umfassen.  Leider  können  wir  bei  aller  Mühe,  klar  zu  sein,  in  den  fol- 
genden Hauptstücken  keine  Reform  der  Namengebung  durchführen;  denn 
dann  würde  der  in  herkömmlicher  Gewohnheit  verfangene  Praktiker  uns 
nicht  verstehen.  Wir  dürfen  aber  bitten,  die  Inkonsequenz  der  Be- 
nennungen zu  beachten  und  uns  dort  zu  folgen,  wo  wir  die  sinngemäße 
Bezeichnung  wenigstens  andeuten.  — 

Von  großem  Wert  ist  zweifellos  der  Vergleich  der  Mißbildungs- 
erfolge bei  Mensch  und  Tier.  Das  vorliegende  Handbuch  hat  in 
vieler  Hinsicht  auf  die  Dysontogenese  bei  Tieren  verwiesen.  Für  diese 
und  jene  Vorkommnisse  wird  dies  auch  in  den  folgenden  Abschnitten  ge- 
schehen, freihch  nur  ganz  andeutungsweise,  da  der  gegebene  Raum  nicht 
mehr  zuläßt.  Wer  mehr  zu  finden  wünscht,  sei  auf  das  Hauptstück  von 
A.  ZuMPE  im  5.  Band  des  JoESTschen  Handbuches  der  speziellen  pathol. 
Anat.  der  Haustiere  hingelenkt!  — 

Schließlich  sei  hier  noch  ein  Wort  über  die  Häufigkeit  von  Glied- 
maßenfehlbildungen des  Menschen  angefügt.  Zuverlässige  Aufstellungen 
sind  hierfür  nicht  leicht  zu  erlangen.  Man  muß  sich  an  Geburtsstatistiken  der 
Frauenkliniken  und  Gebäranstalten  halten,  die  über  reiches  Beobachtungsgut 
aus  allen  Schichten  des  Landes  verfügen.  Hierfür  liegen  die  Bedingungen 
in  Innsbruck  verhältnismäßig  günstig,  wo  im  Verlauf  von  etwa  10  Jahren 
die  geburtshilfhche  Künik  10000  Niederkünfte  zählte.  Unter  den  Früchten 
dieser  Geburten  hat  L.  v.  Unterrichter  ^)  132  Mißbildungen  festgestellt 
(=  1,32  %),  von  denen  37  die  Gliedmaßen  betroffen  haben  (=  0,37  %  der 
Geburtenzahl,  28  %  der  Zahl  der  Mißbildungen). 

Die  folgenden  Abschnitte  beschäftigen  sich  entsprechend  dem  Urplan 
des  ScHWALBESchen  Werkes  vorzüglich  mit  der  gestaltlichen  Beschrei- 
bung der  fraglichen  Vorkommnisse.  Eine  gewisse  Beschränkung 
auf  das  Wesentliche  ist  dabei  absichthch  angestrebt;  wollte  man  in  aller 
Breite  die  ganze  Fülle  der  Vorkommnisse  in  der  älteren  und  neueren  Lite- 
ratur hier  kritisch  beleuchten  und  durchgehend  prüfen  auf  die  Möglich- 
keiten der  erbphysiologischen  Deutung  und  sie  verfolgen  in  alle  zum  Teil 
noch  hypothesenreichen  Winkel,  geriete  unsere  umschriebene  Aufgabe  ins 
Weite,  sie  büßte  das  Ansehen  eines  Hauptstückes  der  Morphologie  der 
Mißbildungen  ein,  verlöre  sich  auch  vielfach  in  der  Schaffung  bibho- 
graphischer  Vollständigkeit,  die  nicht  Zweck  dieses  Buches  ist. 


1)  Vgl.  Pol,  Brachydaktylie,  Klinodaktylie,  Hyperphalangie  und  ihre  Grundlagen. 
Virch.  Ai-ch.  229,  1921.  —  Politzer,  Ueber  Mißbildungen  des  Hand-  und  Fußskelettes 
und  ihre  formale  Genese.   Fortschr.  a.  d.  Geb.  der  Röntgenstrahlen  43,  H.  5,  S.  605. 

2)  L.  V.  Unterrichter,  Zur  kausalen  Genese  der  Mißbildungen.  Med.  Welt  1935, 
Nr.  7. 
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Grliedmaßenfehler  aus  plazentarer  Beeinträelitigung. 
Von  Gg.  B.  Gruber. 

Bewußt  habe  ich  dies  Hauptstück  nicht  mit  dem  Kennwort  „mechanisch 
bedingte  Entwicklungsstörungen"  überschrieben.  Mögen  freilich  Aus- 
Avirkungen  örtlich  übermäßigen,  vielleicht  sogar  einschnürenden  Druckes 
nicht  so  selten  eine  Rolle  spielen,  so  darf  auf  der  anderen  Seite  nicht  ver- 
gessen werden,  daß  lokale  Kreislaufstörungen  auch  ohne  äußeren  Druck 
zu  gewaltiger  Störung  im  Leben  des  Embryos  und  seiner  Häute  führen, 
also  auch  bei  seinem  Gestalten  und  Wachsen.  "Wir  wissen  dies  sehr  genau 
aus  der  Kenntnis  jener  im  Kapitel  der  eineiigen  Doppelbildung  über  die 
Akardier  und  Hemiakardier  gesagten  Einzelheiten.  Wenn  ich  hier 
auf  sie  zurückgreife,  geschieht  es  deshalb,  weil  gelegentlich  gesehene  Be- 
sonderheiten solcher  Vorkommnisse  manches  Licht  auf  die  sogenannten 
amniotisch  oder  chorial-amniotisch  veranlaßten  Gliedmaßenfehler  werfen 
können. 

Wir  erklären  das  Wesen  der  eigenartigen  Verformung,  vielfachen  Ver- 
kümmerung, aber  auch  gelegentlich  durch  reaktive  Mehrbildung  aus- 
gezeichneten, meist  stark  gewebswassersüchtig  befundenen  akardialen 
Einzelfrucht  eineiiger  ZwiUinge,  deren  anderes  Kind  gut  entwickelt  und 
lebensfähig  erscheint,  aus  einer  beim  Akardier  erfolgten  Veiivirrung  des 
Blutkreislaufes,  dessen  Gefäße  in  breiter,  für  beide  Kinder  geltender  plazen- 
tarer Anastomose  verbunden  sind,  dessen  Blut  in  seiner  Bewegung  aber 
durch  diese  Anastomoseneinrichtung  alsbald  der  Pumpwirkung  des  einen, 
stärkeren  Zwillings  gehorcht  und  so  über  kurz  oder  lang  die  ganze  Gefäß- 
anlage des  benachteiligten  Zwillings  in  bauliche  Verwirrung  und  seinen 
Gewebsstoffwechsel  in  Unordnung  bringt.  Stauungen,  Blutaustritte,  Wasser- 
sucht, Entwicklungs-  und  Wachstumshemmung,  Rückbildung  bestehender 
Anlagen  bis  zu  vollem  Verlust,  lokaler,  ja  allgemeiner  Tod  des  Akardiers 
können  die  Folgen  sein;  bleibt  die  Schädigung  geringer,  kann  der  benach- 
teiligte Zwilling  —  etwa  als  Hemiakardius  —  selbst  noch  die  neue  Blut- 
bewegung etwas  regulieren,  dann  mag  es  —  immerhin  selten  genug  —  neben 
den  Gewebs-  und  Organverlusten  —  auch  zu  Versuchen  einer  reaktiven 
Regulation  der  Entwicklung  kommen. 

Gelegentlich  habe  ich  nun  bei  eineiiger  Zwillingsschwangerschaft  mit 
Akardiusbildung  der  einen  Frucht  auch  amniotische  Unregelmäßigkeiten 
wahrgenommen,  die  nur  die  kümmernde  Frucht  betrafen,  während  der 
andere  Zwilling  prachtvoll  entwickelt  war.  Diesen  Befund  kann  ich  nur 
so  deuten,  daß  in  ziemlich  früher  Schwangerschaftszeit  durch  Kreislauf- 
störung im  entsprechenden  plazentaren  Abschnitt  rückschrittliche  Ver- 
änderungen eintraten,  die  in  reaktiver  Beantwortung  Folgen  trugen,  sei 
es  nun,  daß,  was  ich  nicht  für  sehr  wahrscheinlich  erachte,  echt  amniotische 
Vorgänge  folgten,  sei  es,  daß  der  Verlust  von  Amnionsoberflächenepithel 
an  eng  anliegender,  ebenfalls  in  Ernährung  und  Zellbestand  geschädigter 
Körperstelle  des  Fetus  zur  Verklebung  und  dann  zu  brückenartiger  Ver- 
wachsung führte,  jedenfalls  fand  ich  die  Reste  amniotischer  Fetzen  und 
Bänder  im  Fall  akardialer  Mißbildung  bei  ganz  einwandsfreiem  Zwillings- 
geschwister. 

Betrachten  wir  daraufhin  die  Figg.  1 — 3,  so  lassen  sie  die  amniotische 
Unregelmäßigkeit  sehr  wohl  feststellen,  daneben  die  Hemmung  in  der 
Rückgliederung  der  Exozölomanlage  (Bauchbruch),  vor  allem  aber  die 
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schwere,   durch   Mangel   (Defekt?)    der  Metatarsalstrahlen  erkennbare 
konische  Verunstaltung  der  Füße,  die  kümmerliche  Entwicklung  einer 
2  Hand,    den   Mangel    des  anderen 

Armes  erkennen. 


Fig.  1. 


Fia:.  2. 


Fig.  1  u.  2.  Rückansicht  und  Vorderansicht  eines  Holoacardius  pseudoacephalus 
mit  Bauchbruch  und  Amnions  Verwachsungsrest.  R  Plazentarrest,  Z  Amnionsrest.  (P.  I. 
Mainz.)  In  Fig.  2  ist  ein  in  Fig.  1  herunterhängender  Mutterkuchenteil  über  den 
Bauchbnich  emporgeschlagen. 


Aehnlich  läßt  der  in  Fig.  4  u.  5 
dargestellte  Hemiakardius  die  schwerste 
Beeinträchtigung  der  Gliedmaßenbil- 
dung erkennen.  Der  linke  Arm  fehlt: 
die  rechte  obere  Gliedmaße  ist  phoko- 
melisch,  so  als  säße  die  Hand  un- 
mittelbar am  Schulterblatt;  zugleich 
fanden  wir  nur  4  krüppelhafte,  krallen- 
artige starre  Finger  an  dieser  Hand; 
während  das  rechte  Bein  —  mit  Aus- 
nahme der  Wassersucht  —  gute  Formen 
zeigte,  erkannte  man  an  der  linken 
unteren  Extremität  angefangen  vom 
Beckengürtel  schwere  defektive  Aende- 
rungen,  deren  Deutung  in  topogra- 
phisch-anatomischen Einzelheiten  kaum 
zu  geben  war.  Wie  das  Köntgenbild 
zeigt  (Fig.  5),  war  auch  die  Brust-  und 
Lendenwirbelsäule  schwer  in  der  Ent- 
wicklung gestört  worden.  Merkwürdig 
ist  nun,  daß  gerade  die  so  stark  be- 
einträchtigte linke  Beinknospe  eine 
Sechszehigkeit  entwickelt  hatte;  sie 


Fig.  3. 

Röntgenbild  zu  Fig.  1  u.  2. 
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war  durchaus  vereinzelt,  war  nicht  etwa  die  Folge  einer  Erbwirkung; 
denn  der  andere  Zwilling  war  durchaus  pentadaktyl  und  seine  Familien- 
angehörigen haben  keinen  Anhalt  für  eine  polydaktyle  Belastung  geboten. 

Endlich  zeigt  das  in  Fig.  6  wiedergegebene  Stück  die  Plazenta  einer 
eineiigen  Doppelfrucht  mit  der  Nabelschnur  und  mit  Resten  des  Amnion 
laeve  des  wohlgebildeten,  normal  geborenen  Zwillings,  während  der  andere 
als  amorpher  Akardier  durch  Verhaftung  des  nicht  rückgebildeten  Exo- 
zöloms  an  der  Plazentarplatte  einen  Nabelschnurbruch  mit  Darmschlingen 
als  Inhalt  zeigt.  Darmschlingen  und  WandbauchfcU  ließen  gelegentlich 
feinste  Adhäsionsfäden  (fetale  Peritonitis?)  erkennen;  weiter  gegen  den 

Körper  des  Amorphus  ist  der  Bauch- 


Fig.  4.  Fig.  5. 

Fig.  4.  Hemiacaidius  monobracliius.  Allgemeines  Anasarka  der  ganzen  Frucht. 
Mangel  des  Ik.  Armes.  Hyjjoplastisclie  ( ?)  oder  defektive  (!)  Verbildung  des  Ik.  Beins. 
Polydaktylie  des  Ik.  Fußes.  Phokomelie  des  r.  Armes.  (Brust-  imd  Bauchhöhle  durch 
anatom.  Präparation  eröffnet:  A  Herz,  B  Speise.  —  P.  I.  Mainz). 

Fig.  5.  Zeichnung  nach  dem  Röntgenbild  des  in  Fig.  4  dargestellten  Hemiacardius. 
(Halswirbelsäule,  Schultergürtel,  r.  Arm  und  Schädel  sind  weggelassen  worden). 


Frucht  —  eine  Umschlingung  ihres  Körpers  erfolgt,  daß  schließlich  an 
auffallend  dünnem,  durch  Verdrehungsleisten  ausgezeichnetem  Verbindungs- 
stück ein  kleinerer  klumpig  gestalteter  Anteil  des  Amorphus  nach  der  einen 
Seite,  ein  größerer,  walzenförmiger  nach  der  anderen  Seite  gesehen  wird. 
Gliedmaßenanlagen  sind  bei  äußerlicher  Betrachtung  dieses  schwer  gestörten 
Zwillings  nicht  zu  erkennen. 

Im  Fall  fraglicher  amniotischer  Mißbildungen  soll,  wie 
besonders  Schwalbe  nachhaltig  betont  hat,  der  Beweis  deramniogenen 
Natur  der  Entwicklungsstörung  auch  wirklich  erbracht  werden. 
Von  den  Möglichkeiten  besonderer  Amnionsverhältnisse,  nämlich  der  un- 
gewöhnlichen Enge  und  Flüssigkeitsarmut,  der  ungewöhnlichen  Weite  und 
des  Flüssigkeitsübermaßes  der  Schafhaut,  von  Defekten,  sogenannten  Ver- 
wachsungen und  Strangbildungen  der  Schafhaut,  erregen  namentlich  die 
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letztgenannten  unsere  Aufmerksamkeit,  weil  sie  in  Form  von  Fetzen  oder 
Fäden,  Bändern  oder  Schlingen  nicht  selten  der  mißbildeten  Frucht  an- 
haften. Befindet  sich  im  unmittelbaren  Zusammenhang  mit  ihnen  eine 
Formabweichung  der  Frucht,  so  gilt  sie  als  ,,amniogene  Mißbildung", 
wenn  nicht  etwa  die  Frage  berechtigt  ist,  ob  die  Mißbildung  bereits  an- 
gelegt war,  als  die  amniotische  Beeinträchtigung,  Vemachsung,  Um- 
schlingung erst  eintrat.  Jedenfalls  muß,  um  als  amniogene  Störungsfolge 
zu  gelten,  der  wahrgenommene  Gestaltfehler  aus  den  Verklebungen, 
Strängen ,  Ver- 
wachsungen der 
Schafhaut  auch 
wirklich  mecha- 
nisch erklärbar 
und  verständlich 
sein;  dasselbe  gilt 
für  Nabelschnur- 
umschhngung  mit 
Dystrophie  peri- 
pherer Ghedma- 
ßenabschnitte^). 

Die  Schnü- 
rungs-  und  Ab- 
schnürungswir- 
kung  vonNabel- 
schnurumwick- 
lung  oder  rich- 
tigerNabelschnur- 
schlingung  um 
eine  Gliedmaße, 
so  als  ob  der 
Funikulus  zu  einer 
geplanten  Kno- 
tenbildung (im 
Sinn  der  Zwirns- 
knotenbildung 
eines  Schneiders) 
gedient  hätte,  ist 
vielleicht  nicht  so 

groß,    als    ange-     festgeschnürter  Acardius.  (P.  L.  Göttingeii.) 
nommen  wird. 

KiEWE  stellte  in  dieser  Hinsicht  bemerkenswerte  Aussagen  verschie- 
dener Bearbeiter  zusammen.  Ich  selbst  habe  in  einer  fast  zwanzig- 
jährigen Zeit  des  Suchens  und  Sanimelns  von  menschlichen  Mißbildungen 
sehr  viele  zweifellos  amniotisch  deutbare  Ej"üppelzustände  an  den  Glied- 
maßen gesehen,  aber  nur  ein  einziges  Mal  eine  Nabelschnurumschlingung 
eines  Beines  mit  folgender  Ernährungsstörung  der  Gewebe  des  zu- 
gehörigen Fußchens  des  Fetus,  ähnlich  wie  es  die  Fig.  7  nach  einem 
Präparat  des  Anatomischen  Museums  in  Lund  ausdrücken  will. 
E.  Schwalbe  hat  die  Meinung  vertreten,  daß  vielleicht  öfter  irgend- 
welchen Nabelschnureinwirkungen  bestimmte   Folgen  am  Fetus  zuge- 

1)  Ueber  amniotische  Entwicklungsstörungen  bei  Tieren  findet  man 
in  den  Arbeiten  von  Joest,  Krafft,  Sigl  und  Stoss  Mitteilungen.  Man  vergleiche 
auch  die  Bearbeitung  der  Gestaltveränderungen  der  Knochen  bei  Zumpe. 


Fig.  C).  Zwillingsplazenta  nach  glücklicher  Geburt  der  einen 
Frucht,  deren  Nabelschnur  noch  zu  sehen  ist;  daneben  die  andere, 
stärkst  zurückgesetzte  amorphe  und  akardiale  Frucht  mit  am- 
niotischer Verhaftung  eines  Bauchstielbruches  und  Folgen  der 
Verdrehung  und  Umschhngung  des  Funikulus  am  Körper  des 
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schrieben  wurden,  die  wahrscheinlich  amniotischer  Beeinträchtigung  zu 
danken  waren. 

Nun  läßt  sich  aber  nicht  immer  solcher  Nachweis  der  örtlichen  mechani- 
schen Fruchtschädigung  durch  amniotische  Enge  oder  Schnürung 
erbringen;  und  doch  muß  deshalb  eine  amniogene  Veranlassung  der  frag- 
lichen Mißbildung  nicht  kurzweg  ausgeschlossen  sein.  Namenthch  im  Fall 
ausgetragener  Früchte  kann  gewiß  die  schon  frühzeitig  gesetzte  amniotische 
Schädigung  zwar  die  Gestalt  verändert  haben,  aber  sie  braucht  längst 
nicht  mehr  in  Form  von  SiMONARTscheni)Bändern  oder  Fäden  oder  narbigen 

Vei-wachsungen  greifbar  zu  sein.  Wenn 
gar  lediglich  der  Druck  einer  Amnions- 
enge  im  Spiel  war,  brauchen  am  Frucht- 
körper gar  keine  Wund-  oder  Narben- 
stellen vorzuHegen,  obwohl  durch  den 
Druck  und  die  Kreislaufs-  und  Se- 
kretionsbesonderheit der  engen  Schaf- 
liaut  die  Frucht  kümmern  kann.  Ja, 
die  Embryonalanlage  vermag  völlig  zu 
schwinden  und  zu  verschwinden,  wenn 
der  Amnionsdruck  —  immer  im  Zu- 
sammenhang mit  den  vaskulären  Fol- 
gen —  eine  Nekrobiose  des  Gesamt- 
fruchtkörpers veranlaßte.  Dies  Ver- 
schwinden embryonaler  Gewebsteile 
l)eruht  auf  der  nicht  geringen  Auf- 
lösungs-  und  Resorptionsfähigkeit  des 
Abgestorbenen  im  Fruchtwasserraum, 
namentlich  wenn  die  ertöteten  Ab- 
schnitte sich  noch  in  sehr  kleinen 
embryonalen  Ausmaßen  bewegten 
(vgl.  B.  WoLFF,  Debrunner).  —  Ich 
möchte  übrigens  doch  auch  ver- 
muten, daß  in  Fällen  von  Amnions- 
enge  die  begleitende  Sekretionsstörung, 
der  Mangel  des  Fruchtwassers  weniger 
Ursache  der  kindhchen  Körpermiß- 
bildung, als  gleichzeitige  Folge  über- 
geordneter Zirkulationsanomalie  ist;  dasselbe  gilt  für  das  Hydramnion. 
Daß  Defekte  des  Amnion  bzw.  der  Schaf  haut  und  der  Eihaut  sich  als  Miß- 
bildungsursache eiAveisen  können,  darüber  haben  Kiewe,  Pfeilsticker 
und  v.  Unterrichter  neuerdings  unter  Hinweis  auf  frühere  Erfahrungen 
Mitteilungen  gemacht. 

Ich  verweise  auf  die  Fig.  8  und  9,  welche  dem  Ergebnis  einer  examnialen  Frucht- 
entwicklung zu  danken  sind.  Zwar  ist  es  bei  dem  sehr  kräftigen  Kinde  nicht  zur  Be- 
einträchtigung der  Gliedmaßenform  gekommen.  Indes  ist  diese  Beobachtimg  füi'  unsere 
Behandlung  der  Frage  amniotischer  Beeinträchtigung  doch  recht  wichtig;  denn  wir  sehen 
einen  unverkennbaren  amniotischen  Strang  ohne  Verwachsung  durch  die  Achselhöhle 
des  Ik.  Armes  vom  Schädel  her  zum  Nacken  hinziehen,  um  am  Hinterhaupt  wieder  in 


1)  Simonart,  Pierre,  Jos.  C^cilien  war  GeburtsheKer  und  Professor  an  der  Uni- 
versität Brüssel;  er  starb  erst  dreißigjährig  1847.  WesentUch  ist  sein  Werk:  „Sur  l'acouche- 
ment  pr(5matur6  arteficiel,  considöe  sous  le  rapport  medico-legal  et  obst6trical".  (Ann. 
m6d.  Belg.  1843,  II.)  Ueber  die  bandförmigen  Verwachsungen  zwischen  Embryo  und 
Amnion  handelt  sein  Aufsatz  im  Arch.  de  la  m6d.  Belg.  1846,  p.  119.  (Vgl.  ,,Universit6 
de  Bnixelles  1834—1884,  p.  196.) 


Fig.  7.  Nabelschnurumschlingung 
des  Ik.  Unterschenkels  mit  beginnender 
Nekrobiose  (sog.  ,, Spontanabsetzung") 
des  Fußes.  [Präparat  des  Anatomischen 
Museunis  in  Lund.  Gezeichnet  nach 
einer  Abbildung  bei  Broman.] 
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starke  Gewebsverbindung  mit  der  Haut  übei  zugehen.  Solches  Verhalten  kann  man  wohl 
heranholen  für  die  Meinung,  daß  es  erst  recht  spät  im  Leben  der  Frucht  —  nach  guter  und 
fortgeschrittener  Entwicklung  des  Armes  — 
erfolgte,  die  nicht  mehr  wesentlich  für  die 


Fig.  S  u.  9.  Amniotische  Mißbildung  mit  zugehöriger  Plazenta  bei  exanuiialer  Frucht- 
entwicklung entstanden.  Verwachsung  von  Amnionsfetzen  und  Bändern  am  Schädel  und 
am  Nacken;  sekundäre  ExenzephaUe.  Ghedmaßen  ohne  Veränderung.  (Univ.  Frauen- 
klinik und  Path.  Inst.  Innsbruck.  Vgl.  Aschoffs  Lehrbuch  der  Pathol.  Anatomie,  8.  Aufl., 
I.  Bd.,  S.  358.  —  Bearbeitet  auch  von  L.  ünterrichter.) 


Fig.  10.  Fig.  n. 

Fig.  10  u.  11.  Perodaktylie  der  ersten  vier  Finger  mit  Schnürringen  am  2.,  3. 
und  4.  von  einer  Frucht  bei  extra-amnialer  Entwicklung.  (Beobachtung  von  B.  Valentin, 
P.  I.  Göttingen:  E.  1798  ao.  1929,  zu  MOG.) 
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Hemmung  der  Gliedmaßeuausbildung  in  Frage  kommen  konnte,  obwohl  sie  im  Achsel- 
gebiet einengend  und  schhngenartig  wii-kte.  Ein  anderes  Beispiel  der  Folgen  examnialer 
Fruchtentwicklung  ist  in  Fig.  10  u.  11  wiedergegeben.  (Vgl.  auch  Fig.  60  dieses  Kapitels.) 

Mit  Kecht  verwiesen  für  solche  Vorkommnisse  Kiewe  und  Pfeil- 
sticker,  auch  L.  V.  Unterrichter,  auf  die  Rolle  des  traumatischen 
Eingriffs  der  mit  Instrumenten  versuchte  Kindsabtreibung,  die  zwar  in 
den  fraglichen  Fällen  nicht  gelang,  aber  doch  Fruchtblasen-  und  Frucht- 
körperverletzungen bedingen  mochte.  — 

Uns  beschäftigten  hier  im  wesentlichen  die  Einschnürungen  und 
Verwachsungen  im  Gliedmaßenbereich  durch  amniotische 
Gewebsanteile,  sowie  Verluste  an  Geweben  oder  Gliedern 
durch  solch  amniogenen  Einfluß. 


Fig.  12.  Fingermißbildungen  infolge  Einschnürung  und  Anheftung  amniotischer 
Stränge.  Nach  einem  von  Corning  abgebildeten  Präparat  der  Path.-anat.  Sammlung  in 
Basel  (Prof.  E.  Hedinger).  Zugleich  bestand  eine  (nicht  amniogen  zu  erklärende)  Lippen- 
Nasen-Spalte. 

Was  die  Einschnürungen  anlangt,  so  kann  man  jene  Vorkommnisse, 
wie  sie  z.  B.  die  Fig.  12  und  13  dartun,  ohne  weiteres  als  amniogene 
Schädigung  betrachten,  weil  im  Graben  der  Einschnürung  noch  die  Reste 
des  schnürenden  Bandes  liegen  oder  doch  an  einer  entsprechenden  Stelle 
zu  finden  sind;  daß  diese  Fäden  von  dort  aus,  wo  sie  in  die  Haut  übergehen, 
distal  mehr  oder  minder  weit  epithelisiert  sein  können,  spricht  nicht  dagegen ; 
denn  die  Epidermis  pflegt  auf  solche  Stränge  durchaus  überzugreifen. 

Die  CoRNiNGsche  Abbildung  zeigt  ebenso  wie  jene,  die  Ernst  Schwalbe  im  1.  Teil 
dieses  Werkes  der  Morphologie  der  Mißbildungen  auf  den  Seiten  194  und  195  in  Fig.  153 
und  154  gegeben  hat,  wie  verwickelt  verlaiotet  die  Anmionsfäden  teils  mit  den  Fingern, 
teils  mit  der  Nabelschnur  sein  können,  und  wie  diese  Verknotung  die  Finger  aneinander 
zwingen  und  zur  Verwachsung  bringen  kann  (im  Sinn  einer  ,, amniogenen  Syn- 
daktylie"). 
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Sehr  aufschlußreich  sind 
in  Hinsicht  förmhcher  Ver- 
haftung und  Verkettung  von 
Teilen  des  embryonalen  Kör- 
pers, namentlich  der  Arme 
und  des  Kopfes  in  Stränge 
und  Leisten  amniotischen  Ge- 
webes, die  Mitteilungen  von 
Olow,  der  die  Strangbil- 
dungen der  Schafhaut  in  ein- 
gehender Untersuchung  als 
Reste  unvollkommener  De- 
hiszenz  von  Zellagen  des  ekto- 
dermalen  Teils  der  Embryo- 
blasten  imter  anfänglicher 
Bildung  nicht  einer,  sondern 
mehrerer  Amnionshöhlen,  mit 
nachfolgender  unvollständiger 
Usur  ihrer  Zwischenwände 
erklärt. 

Aus  den  Figuren, 
die  Zechmeister  nach 
Beobachtungen  meines 
eigenen  Arbeits  laeis  es 
wiedergab  (Figg.  13 — 16), 
läßt  sich  die  Schnürwir- 
kung zweifellos  amnioti- 
scher Bänder  sehr  klar 
erkennen;    mehr  noch. 


Fig.  13.  xVmniotische  Schnürfurche  in  der  Grund- 
gelenksgegend der  2. — i.  Zehe  des  Ik.  Fußes  eines  4.3  cm 
langen  $  Fetus  mit  schwerer,  schiefer  Oberhppen-,  Über- 
kiefer-, Gaumen-  und  Gesichtsspalte,  sowie  mit  Exenze- 
phalozele  und  Amnionshautfetzen  die  mit  der  Schädel- 
haut verwuchsen.  SmoNARTscher  Faden  zwischen  Ik. 
2.  Zehe  und  Großzehe.  Kümmerliche  Zehengestaltung. 
Unvollständige  Trennung  (=  Verwachsung?)  zwischen 
der  2.  und  3.  Zehe.  (P.  I.  Mainz.) 


Fig.  14.  Fig.  15.  Fig.  16. 

Fig.  14  u.  15.  Amniotische  Mißbildung  der  r.  Hand  eines  43  cm  laugen  $  Fetus. 
Brückenbildung  eines  Amnionfadens  zwischen  dem  im  Endghed  verkümmerten  Zeige- 
finger und  dem  Mittelfinger.  Schnürwirkung  am  Grundghed  (Daumenseite  des  Zeigefingers) 
und  an  der  ulnaren  Seite  des  Kleinfingers.  Syndaktyle  Erscheinung  des  Ring-  und  Klein- 
fingers mit  hyperregenerativer  distaler  Anlage  eines  kümmerhchen  6.  ulnaren  Digitus. 
(P.  I.  Mainz.) 

Fig.  16.  Schnürung  und  Verknotung  der  3  mittleren  Finger  der  Ik.  Hand  eines 
43  Oll  langen  $  Fetus  dm-ch  einen  Amnionsfaden  mit  Verlust  der  distalen  2  Phalangen 
des  Mittelfingers,  des  Endghedes  des  Ringfingers  und  Verkümmerung  des  Zeigefingers; 
der  Amnionsfaden  hat  dui'ch  Verwachsung  alle  3  Fingerenden  aneinander  gefesselt. 
(P.  I.  Mainz.) 
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jene  3  Gliedmaßen  zeigen  auch  die  amniotisch  bedingte  Finger-  bzw. 
Zehenverwachsung  in  ausgeprägter  Weise,  sie  zeigen  die  Endverkümme- 
rung bzw.  Absetzung  im  Phalangengebiet,  zeigen  endlich  eine  polydaktyle 
Reaktion  als  Antwort  auf  die  einschnürende  Schädigung  im  Kleinfinger- 
gebiet der  r.  Hand.  Die  ,, Verwachsung"  (Syndaktylie)  in  solchen  Fällen 
ist  vielleicht  nicht  stets  eine  sekundäre  Vereinigung  ursprünglich  getrennter 
Digiti,  sondern  ein  ungetrenntes  Auswachsen  der  Finger  aus  der  Hand- 
platte eines  etwa  fünfwöchigen  Embryos. 


Fig.  17.  Auiiiiütisclic  Mißbildung.  Ein  ainni(jtistlier  Faden,  verknotete  die  JVabe)- 
schnui-  mit  dem  Uf.  Oberarm,  den  er  einengt,  um  dann  zur  Ik.  Wange  zu  ziehen  und  den 
Ik.  Mundwinkel  zu  verzerren.  Ein  zweiter  amniotischer  Faden  ist  mit  einer  Exenzephalozele 
des  Hinterhaupts  verwachsen.  (Nach  Frz.  v.  Winckel.)  Die  Oberlippe  der  Frucht  ist 
sehr  stark  nach  außen  oben  umgeschlagen. 

Schwalbe  hat  miter  Anlehnung  an  Fel.  Marchand  und  an  Veith  die  Möglichkeit 
als  zweifelhaft  bezeichnet,  daß  im  allgememen  bei  enger  Aneinanderlagerung  von  Epithel 
zu  Epithel  untereinander  Verklebungen,  ja  Verwachsungen  eintreten  könnten.  Marchand 
glaubt  indes  doch,  daß  in  sehr  früher  Zeit,  wenn  die  Gewebe  noch  zart  sind,  solche  Ver- 
wachsungen namentlich  mit  dem  Amnion  erfolgreich  zustande  kommen  mögen,  das  ja 
nur  eine  einzige  Lage  von  polyedrischen  Zellen  als  Oberflächendecke  besitzt;  meiner 
Meinung  nach  ist  hier  eben  nicht  der  Druck  des  engen  Aneinanderhegens  zu  vergessen, 
durch  den  zuerst  die  benachbarten  Epithehen  schwinden,  zugrunde  gehen,  worauf  die 
„wund"  gewordenen  NachbarsteUen  sich  im  mesodermalen  Anteil  berühren  und  unter 
Verlust  der  ehemaligen  epithelialen  Berührungsgrenzc  wirklich  verwachsen  dürften. 

Es  gibt  genügend  Erfahrungen  über  derartige  Ein-  und  Abschnürungen.  Nicht 
immer  finden  sich  aber  so  überzeugend  die  Reste  der  Aumionsfäden  und  das  ganze  übrige, 
unregelmäßiges  Bild  der  amniogenen  Mißbildungen  wie  im  1.  Fall  der  von  Zechmeister 
bearbeiteten  Frucht. 

Besonders  überzeugend  wirken  auch  die  abgebildeten  Beobachtungen  meines  Lehrers 
Frz.  v.  Winckel  in  Volkmanns  Vorträgen  373  u.  374,  etwa  die  dortige  Fig.  11  eines  Neu- 
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geborenen  mit  Wolfsrachen  und  mit  amniotisclien  Verstümmelungen  (ISchniirwirkung, 
Verknotung  und  Verlust  von  EndgKedern)  über  alle  4  Gliedmaßen  verteilt  durch  noch 
sichtbare  amniotische  Fäden;  oder  der  in  dortiger  Fig.  2  ( =  unsere  Fig.  17)  wiedergegebene 
Fetus  mit  Einschnürung  des  Ik.  Oberarms  in  einen  Amnionsfaden,  der  seinerseits  mit  der 
Nabelschnur  vielfach  verknotet  ist  und  auch  eine  Mißbildung  des  Gesichtes  zur  Folge  hatte. 

Nicht  immer  zeigen  sich  die  amniotischen  Gewebsreste  deutlich  als 
Fäden  oder  Bänder;  sie  können  auch  als  knotige,  narbige  Reste  ihres  An- 
satzes die  Haut  etwas  überragen,  wie  z.  B.  im  Fall  von  Mathis  und  Angerer, 
der  im  Bereich  der  beschädigten  Ik.  Hand  ebenfalls  durch  hyperregenerative 
Polydaktylie  ausgezeichnet  war;  oder  man  findet  nur  mehr  narbige  Furchen 
oder  trichterartige  Vertiefungen  der 
Haut  an  Stelle  der  Anheftung  ehe- 
maliger Amnionsfaden,  deren  stö- 
rende Natur  a  US  nachbarlichen  Glied- 
verkümmerungen oder -defekten  ohne 
weiteres  zu  erkennen  ist;  man  ver- 
gleiche in  dieser  Hinsicht  die  Mit- 
teilung von  A.  Theodorow,  vor  allem 
aber  die  an  Schrifttumshinweisen 
reichen  Arbeiten  von  Kiewe. 

Es  besteht  die  Neigung,  auch 
dann  Einschnürungen  um  Gliedmaßen 
als  amniogen  aufzufassen,  wenn  keine 
sonstigen  Reste  amnialen  Gewebes 
in  Form  von  Fetzen  oder  Fäden  am 
gleichen  Einzelich  gefunden  werden. 
Es  läßt  sich  denken,  daß  durch  eine 
Eins chnüru ng  Kreislauf s chwäerigkei- 
ten,  ein  Zurückbleiben  im  Wachstum, 
eine  Hypoplasie  und  Atrophie  gleicher- 
maßen entsteht.  Ich  wüßte  nicht, 
durch  welch  andere  Umstände,  wenn 
nicht  durch  Nabelschnurumwicklung 
oder  durch  Amnionsbänder  Quer- 
und  Schiefeinschnürungen  erfolgen 
sollten.  Dennoch  wird  manchmal 
die  amniogene  Natur  von  Schnür- 
furchen oder  Schnürungen  bei  Feten 
und  Kindern  bestritten.  Mit  den 
tiefen  Falten  der  Haut  sehr  adi- 
pöser  Kinder  darf  man  diese  Ring- 
furchen natürlich  nicht  verwechseln. 

Liegen  nun  aber  die  Umstände  wenigstens  so,  wie  in  dem  von  L.  Kiewe 
geschilderten  Fall  eines  19jährigen  Mädchens,  das  —  aus  mißbildungsfreier 
Familie  entstammt  —  von  Geburt  an  am  Ik.  Arm  und  am  Ik.  Bein,  sowie 
an  2  Fingern  der  Ik.  Hand  Schnürfurchen  erkennen  ließ,  zugleich  aber 
Zehendefekte  des  r.  Fußes  und  eine  Spitzklumpfußstellung  des  Ik.,  ursprüng- 
lich nur  vierzehigen,  später  infolge  operativen  Eingriffs  nur  mehr  zwei- 
zehigen  Fußes  zeigte,  dann  stellt  sich  der  Annahme  amniogener  Schnürung 
wohl  keine  Schwierigkeit  entgegen.  Da  die  Ausführungen  Kiewes  nament- 
lich in  Hinsicht  auf  die  aUinähUch  verödende,  nachwirkende  Folge  ehe- 
maliger amniotischer  Schnürung  sehr  beachtenswert  sind,  möge  sein  Bericht 
über  die  fragliche  Beobachtung  hier  wörtlich  erscheinen: 


Fig.  18.  Durch  amniotische  Schnür- 
ringe verunstalteter  Vorderarm  und  miß- 
bildete Hand.  Die  mit  5^  bezeichneten 
Rinnen  sind  Schnüi-furchen.  (Nach  einer 
Beobachtung  von  Br.  Valentin.) 


Schwalbe- Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III,  i. 
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„Das  1,46  ni  gioße  Mädchen  war  von  kiäftigem  Körperbau.  Deutliche  Schniirfurche 
im  Nacken,  die  sich  gabelt  und  schleifenförniig  nach  vorne  und  hinten  zur  rechten  Achsel- 
höhle zieht.  Ein  weiterer,  vöUig  zii'kulärer  Schnürring  zieht  sich  um  den  linken  Oberarm 
in  Höhe  der  Insertion  des  linken  Deltamuskels.  Dicht  darunter  sieht  man  dorsal  zwei 
leicht  eingezogene  schnürrtngartige  Narben. 

Der  linke  Ai  m  ist  um  1  %  cni  kürzer  als  der  rechte.  Ein  tief  eingezogener,  den  Knochen 
fast  umschließender  kreisförmiger  Schnürring  umgreift  das  Grundglied  des  4.  Fingers. 
Der  linke  kleine  Finger  ist  um  ein  geringes  verkürzt,  sonst  normal  gebildet  und  gut 
funktionsfähig. 

Am  rechten  Fuß  sind  die  4  medialen  Zehen  syndaktyhsch  verbunden.  Die  3.  Zehe 
liegt  plantarwärts.  Die  Zehendifferenzierung  ist  äußerlich  durch  grübchenartige  Haut- 
einziehungen möghch,  sowohl  dorsal  wie  plantar.  Dorsal  findet  sich  an  der  4.  Zehe  ein 
kreisrunder,  kleiner  Hautbürzel.  Die  Zehennägel  fehlen,  nur  die  5.,  selbständig  gelegene 
Zehe  besitzt  einen  solchen.  Im  Röntgenbild  zeigt  sich,  daß  an  den  3  mittleren  Zehen  die 
Endgheder  und  die  Hälfte  der  MittelgUeder  fehlen.  An  der  Großzehe,  deren  Grundghed- 
köpfchen  ziemhch  gute  Rundung  zeigt,  fehlt  das  Endghed. 

Das  lirVe  Bein,  besonders  der  Unterschenkel,  ist  erheblich  schwächer  als  das  rechte 
(Mindestmaß  km  Unterschenkel  6  cm,  am  Oberschenkel  3  cm).  Es  besteht  eine  linksseitige 
Beinverkürzuiig  von  etwa  4  cm,  die  fast  ausschheßhch  den  Unterschenkel  betrifft. 

Ein  nicht  sehr  tiefer  Schnüning  umgreift  annähernd  kreisförmig  den  hnken  Unter- 
schenkel etwa  dreifingerbreit  unterhalb  des  Knies,  an  der  Beugeseite  etwas  mehr  ein- 
schneidend. Die  Haut  des  Ik.  Unterschenkels  ist  kühl  und  von  der  Unterschenkelmitte  ab- 
wärts stark  zyanotisch.  Die  Haut  des  unteren  Drittels  und  des  Fußrestes  ist  dunkelblau- 
rötlich gefärbt,  hart,  ödematös  und  ekzematös.  Der  Puls  der  Ik.  A.  femoralis  und  popl. 
ist  fühlbar,  die  Fußpulse  sind  hnks  nicht  nachzuweisen. 

Der  Hnksseitige  Fußrest  steht  in  versteifter  starker  SpitzfußsteUung  mit  geringer 
Klumpfußkomponente.  Seine  Länge  ist  etwa  auf  die  Hälfte  des  Normalen  reduziert.  Von 
Zehen  steht  nur  medial  ein  etwa  2  cm  langer,  fibulawärts  abgebogener  Stummel,  der  als 
Großzehenrest  zu  deuten  ist.  Wie  erwähnt,  sollen  früher  4  Zehen  vorhanden  gewesen  sein, 
die  unter  aUmähbcher  Nekrotisierung  und  Geschwürsbildung  langsam  verlorengegangen 
sind.  Solche  Ulzerationen  am  distalen  Fußende,  ähnlich  wie  man  sie  nicht  ganz  selten 
bei  Spina  bifida  occulta  sieht,  bestehen  seit  vielen  Jahren :  Ueber  dem  mutmaßlichen  Groß- 
zehengrundgelenk befindet  sich  an  der  Innenseite  ein  1  cm  breites,  schmutzig-eitriges  fötides 
Mal  perforant.  Ein  ähnhches,  von  einer  zum  TeU  nekrotischen  Druckstelle  umrahmtes 
trophisches  Geschwür  befindet  sich  am  distalen  lateralen  Teile  des  Fußstumpfes. 

Etwas  unterhalb  des  Schnürringes  am  Unterschenkel  beginnt  eine  annähernd  zirku- 
läre hyperästhetische  Zone,  die  nach  abwärts  an  Stärke  zunimmt.  Von  den  Knöchelndistal- 
wärts  fast  völlig  Anästhesie,  dorsal  noch  intensiver  als  plantar,  für  alle  Gefühlsqualitäten. 

Röntgenologisch  bildet  das  Fersenbein  und  Sprungbein,  die  nur  teilweise  voneinander 
abzugrenzen  sind,  mit  der  gesamten  vorderen  Fußwurzel  einen  unregelmäßig  gestalteten 
Block,  an  dem  auch  noch  spärhche,  spangenartig  verbundene  Reste  der  Mittelfußknochen 
Anteil  zu  haben  scheinen.  Als  Röhrenknochen  fehlen  die  4  lateralen  Mittelfußknochen 
völlig.  Am  längsten  und  deuthchsten  ist  der  1.  Metatarsus,  der  nach  medial  zu  abweicht 
und  durch  ein  unregelmäßiges  Gelenk  mit  dem  Fußwurzelblock  artilndiert.  Der  1.  Mittel- 
fußknochen ist  etwa  2  cm  lang,  an  der  Basis  über  2  cm  breit  und  läßt  nur  im  lateralen 
Teile  noch  eine  Rindenschicht  erkennen,  während  der  mediale  kompakte  Teil  unregelmäßig 
aufgelockert  ist.  Er  ist  stark  atrophisch,  im  Innern  höhlenartig  aufgehellt,  spitzt  sich 
nach  distal  zu  und  endet  mit  unscharfer  Begi-enzung.  Ein  kleines  strukturloses,  bröckehges 
Knochenstück  von  etwa  6  zu  5  mm  Größe  biegt  völlig  gelöst  etwa  1  cm  distal  von  dem 
rudimentären  1.  Metatarsus,  in  einem  Winkel  von  etwa  70"  zu  seiner  Längsachse,  annähernd 
in  der  Großzehenweichteilachse  und  steht  offenbar  kurz  vor  der  Abstoßung. 

Die  Wirbelsäule  zeigt,  auch  im  Hals-  und  Ki'euzlendenteüe,  keine  Veränderungen 
im  Sinne  einer  Spaltung. 

Bei  der  am  9.  Dezember  1927  vorgenommenen  Amputation  des  Unterschenkels, 
die  wegen  der  schlechten  Hautbeschaffenheit  etwas  oberhalb  der  Mitte  erfolgte,  zeigte 
sich  die  Unterschenkelmuskulatm-  hochgradig  atrophisch,  die  Gefäßlumina  waren  außer- 
ordenthch  eng.  Die  Blutung  war  gering. 

Es  handelte  sich  in  dem  eben  beschriebenen  FaU  also  um  eine  Anzahl  von  Schnüi'- 
ringen,  die  am  rechten  Fuß  zu  einer  amniogenen  Syndaktylie  mit  teUweisem  Zehenverlust, 
am  rechten  Arm  und  dem  rechten  kleinen  Finger  nur  zu  einer  geringfügigen  Wachstums- 
störung geführt  hatten.  Am  linken  Fuß  lag  keine  eigentliche  ,, Spontanamputation", 
auch  keine  ,, intrauterine  Gliedablösung"  vor,  sondern  der  ungewöhnHche,  erst  postmortal 
sich  in  sehr  langer  Zeit  abspielende  Ablauf  einer  intrauterin  dmxh  zirkuläre  Umschnürung 
am  oberen  Teile  des  Unterschenkels  erfolgten  Leitungs-  und  Ernährungsstörung  des  distalen 
Ghedabschnittes.  Als  ursächliches  Moment  stehen  hier  amniotische  Strangbildungen 
wohl  außer  Zweifel." 
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Zweierlei  lehrt  solch  vollständige  Untersuchung:  Erstens,  daß  die  ein- 
geengten, an  und  für  sich  atrophischen  Schnürstellen  in  langsamer  Wirkung 
einen  peripheren  Ghedmaßenverlust 
veranlassen  können.  Dies  geschieht 
auf  dem  Weg  der  vaskulären  oder 
der  neurovaskulären  Ernährungs- 
störung des  distalen  Gliedabschnit- 
tes; insofern  mögen  die  Orthopäden 
recht  haben,  wenn  sie  das  Wort 
,, Spontanamputation"  für  derartige 
ektromehsche  oder  ektrodaktyle 
Verluste^)  rügen;  anderseits  kommt 
der  allmähliche  Defekt  peripherer 
Gliedabschnitte  in  der  Gesamt- 
wertung der  Extremität  einem 
Verlust  durch  Absetzung  meist 
ganz  und  gar  gleich,  was  die  Be- 
nennung gewisser  quer  perome- 
lischer^)  oder  perodaktyler  Zu- 
stände als  ,, amniotisch  amputier- 
ter" GUeder  doch  einigermaßen 
rechtfertigen  könnte,  vorausgesetzt, 
daß  die  Peromelie  nicht  einer 
Aplasie  zu  danken  war.  Es  ist 
demgegenüber  noch  zu  bedenken, 
daß  in  der  Tat  Vorkommnisse  von 
amniotischer  Spontanamputation 
im  Mutterleibe  wiederholt  gemeldet 
wurden,  wobei  das  abgesetzte  Glied 
sich  noch  in  der  Fruchtblase  oder 
doch  in  den  Geburtswegen  vorfand. 
Dafür  bringt  Kiewe  aus  Kirmis- 
soNs  Lehrbuch  die  Beobachtung 
von  Chaussier  zu  Gehör,  die  die 
amniotische  Absetzung  des  kind- 
lichen Armes  betraf,  während  Wat- 
KiNSON  einen  über  den  Knöcheln 
abgelösten  Fuß  in  der  Vagina  der 
Mutter  vorgefunden  habe.  Der- 
artige Vorkommnisse  werden  merk- 
würdigerweise fast  nur  aus  zurück- 
liegender Zeit  mitgeteilt,  so  auch 
von  v.  Ammon,  Fitch,  Martin, 
ZoGORSKi.  In  Martins  Fall  zeigte 
das  Neugeborene  eine  Absetzung 
des  Vorderarmes,  etwa  in  der 
Mitte;  bei  Untersuchung  der  Nach- 
geburt fand  sich  das  periphere 
Güed  als  Amputat  in  Gerinnsel- 


Fig.  19.  Mehrfache  amniotische  Glied- 
maßenverki'üppelung.  Ektrodaktyle  Syn- 
daktyUe  der  r.  Hand.  Verstümmelung  des 
r.  Kleinfingers.  —  SchnüiTing  am  Grund- 
güed  der  2.  Zehe  rechts,  Verstümmelung 
der  3.  Zehe  bis  zum  Anschein  ilu-es  völligen 
Mangels;  zugleich  Klumpfuß  rechts.  —  Am- 
niotischer Schnürring  in  der  Mitte  des  Ik. 
Unterschenkels  mit  allmähhch  eingetretener 
Dystrophie  bis  zur  Defektbildung  des  di- 
stalen Anteils  dieser  Güedmaße.  (Gezeichnet 
nach  einem  Lichtbild  von  Br.  Valentin, 
Hannover.   P.  I.  Göttingen,  B.  5915/33.) 


1)  „Ektroma"  (griech.)  =  Fehlgeburt,  verstümmelt  geborene  Frucht;  [„ektitrösko" 
(gi-iech.)  =  ich  erlebe  eine  Fehlgeburt;]  ,,Melos"  (griech.)  =  Güed;  „Daktylos"  (griech.)  = 
Finger,  Zehe. 

2)  „peros"  (griech.)  =  verstümmelt. 
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resten;  es  habe  seiner  Größe  nach  etwa  den  Verhältnissen  bei  einer  8-  bis 
9monatigen  Frucht  entsprochen.  Kümmel  berichtet  auch,  daß  Vassal  in 
den  Blutklumpen  der  Nachgeburtsmasse  eines  Kindes  Humerus,  Radius 

und  Ulna  festgestellt  habe,  die 
in  Schulterhöhe  spontan  abge- 
setzt waren;  die  dort  entstan- 
dene Wunde  hatte  man  bei  dem 
Neugeborenen  in  Form  einer 

kreisrunden,  geschlossenen 
Narbe  über  dem  fraglichen 
Schultergelenk  gesehen.  —  Ich 
stimme  Kiewe  bei  in  der  Be- 
merkung, es  sei  auffallend, 
daß  die  neuere  Zeit  in  dieser 
Hinsicht  weniger  Finderglück 
bei  Beobachtung  amniotischer 
Mißbildungen  hatte. 

Zweitens  lehrt  die  vorhin 
mitgeteilte  Beobachtung  von 
Kiewe,  daß  man  in  der  Tat 
auch  an  amniogene  Wirkung 
denken  darf,  wenn  man  Schnür- 
ringe an  Extremitäten  von 
Früchten  oder  Kindern  mit 
nur  geringer,  ja  vielleicht  zu- 
nächst gar  keiner  scharf  er- 
kennbaren Dystrophie  der 
Gliederfindet;  freilich,  ob  die 
fragliche  ,, Schnürfurche"  im- 
mer und  wirklich  eine  Schnür- 
furche ist,  das  bleibt  dabei 
zweifelhaft.  Jedenfalls  wäre 
es  wünschenswert,  man  könnte 
in  allen  einschlägigen  Fällen 
die  Plazenta  mit  den  Eihäuten 
untersuchen.  Das  ist  aber  für 
die  meisten  Fälle  —  selbst 
jener  Früchte,  welche  die 
Sammlungen  der  Institute  be- 
reichern —  nicht  mit  wün- 
schenswerter Sicherheit  erfolgt. 

Ein  anderes  lehrreiches 
Beispiel  amniogener  Glied- 
maßenfehler ist  in  Fig.  19 
aus  dem  Beobachtungsbereich 
von  B.  Valentin  hier  einge- 
fügt. 

Ich  habe  wiederholt  die 


Fig.  20.  (Otto,  Tafel  VI).  Amniogene  Ver- 
stümmelung des  Gesichtes,  sowie  der  beiden 
Hände.  Fragliche  Schnürringe  an  beiden  Unter- 
schenkeln; ob  diese,  wie  Otto  annahm,  ebenfalls 
amniotisch  bedingt  waren,  erscheint  mir  zweifel- 
haft, namentlich  wenn  man  die  über  dem  Ik.  Fuß 
vorhandene  Querfurche  mit  einer  Art  örtheher 
Ausweitung  bedenkt,  in  die  vielleicht  ein  Schlingen- 
knoten gepaßt  hat.  (Diese  Frucht  trug  außerdem 
innerhalb  des  hydrozephahschen  Schädels  ein 
Teratom;  vgl.  Otto,  Anat.  Beschreibung  von 
600  Mißgeburten.  Tafel  VI.). 


Haut  kleiner  Kinder  von  Stel- 
len einengender  Schnürfurchen  feingeweblich  untersuchen  können.  Mehr  als 
eine  Atrophie  mit  deutlicher  Abflachung  oder  Unterdrückung  des  PapiUar- 
körpers  und  Armut  an  Schweißdrüsen  und  Haarbälgen  habe  ich  nicht  fest- 
stellen können;  ja  selbst  diese  Befunde  waren  gegenüber  der  benachbarten 
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„normalen"  Haut  nicht  gerade  sehr  auffallend  im  Unterschied.  Auch  wird 
man  in  sekundären  Schnürringen,  die  etwa  erst  nach  dem  Tode  durch 
unsachgemäße  Behandlung  der  Frucht  eintraten,  ähnliche  Abflachung  des 
PapiUarkörpers  finden,  dazu  allerdings  noch  eine  Pressung  des  Unterhaut- 
fettgewebes, welche  allerdings  bei  intrauterin  angelegten  und  länger  be- 
stehenden Schnürungsstellen  nicht  in  Ab- 
flachung und  Zerrung  von  Fettgewebs- 
zellen zum  Ausdruck  kommen  dürfte. 

Auf  die  Besonderheit  unnatürKch  entstandener 
Schnürringe  güt  es  bei  Bearbeitung  alter  Museal- 
stücke mit  fraglichen  Rinnenfurchen  der  Weichteile 
im  Schädelbereich  und  auch  an  den  Füßen  zu  achten. 
Früher  haben  manche  Präparatoren  mißgestaltete 
Früchte  mit  einem  Bindfaden  am  Deckel  des  Prä- 
paratenglases so  befestigt,  wie  dies  die  Fig.  21 
zeigt  (vgl.  Birnbaum,  S.  217).  Der  Kopf  wurde 
in  eine  Schlinge  gehängt;  durch  Gewichtszug  an 
den  Beinen  wollte  man  den  Körper  zur  Streckung 
zwingen;  dadurch  wiederum  wurden  postmortale 
Schnm-stellen  an  den  Beinchen  verursacht;  bei 
späterer  .sachgemäßer  Ummontierung  der  Samm- 
lungspräparate ging  man  von  so  primitiver  Auf- 
hängung ab;  aber  die  Spuren  derselben  blieben 
in  Form  der  Schnür-  und  SchUngenmarken  be- 
stehen; sie  können  spätere  Untersucher  täuschen, 
die  von  der  alten  Art  der  Präparatherrichtung 
im  Weingeistglas  nichts  wissen.  Gelegentlich  ver- 
mag eine  histologische  Untersuchung  der  ein- 
geschnürten Hautstelle  hier  weiterzuhelfen. 

Hier  ist  auch  gewisser,  seltener  Vor- 
kommnisse zu  gedenken,  die  als  ,,Druck- 
nekrosen  von  Weichteilen"  ebenso 
an  Gliedmaßen  als  gelegentlich  am  Rumpf 
oder  am  Schädel  beobachtet  werden;  sie 
sind  am  bekanntesten  für  die  Scheitel- 
gegend des  Kopfes,  deren  Wesen  von 
Keller,  Kehrer,  Greig,  Walz  und  von 
meinem  Mitarbeiter  Swoboda  näher  ge- 
würdigt worden  ist,  freilich  mit  weit  aus- 
einandergehenden Meinungen,  die  teils 
auf  die  Einwirkung  amniogener  Stränge, 
teils  auf  mangelhafte  Ausbildung  der  Haut 
sich  gründen.  Namentlich  die  schöne  Ab- 
handlung von  Greig  mit  ihren  guten 
Schrifttumshinweisen  erscheint  bedeu- 
tungsvoll, weil  sie  auch  Mitteilung  unter 
Bildbeigabe  macht  von  „Hautdefekten" 
am  Rumpf  (Fall  von  Rüder)  und  weil 
bei  ihr  die  gelegentlich  gesehene  Häufung 

solcher  Vorkommnisse  an  mehreren  Kindern  einer  Familie  betont  ist.  Mit 
Rüder,  Walz  und  Heinrichsbauer  denkt  deshalb  Greig  an  eine  endogene 
Ursache,  an  eine  Entwicklungshemmung,  die  unabhängig  von  amniotischen 
Einflüssen,  wenn  auch  vielleicht  gelegentlich  neben  amniotischen  Unregel- 
mäßigkeiten auftrete. 

Dieselbe  Erscheinung  an  der  Haut  des  r.  Vorderarmes  zeigt  eine  Be- 
obachtung am  Neugeborenen  von  Valentin  ;  ich  habe  das  Kind  mit  seiner 
eigenartigen,  an  Nekrose  erinnernden,  schwarzgrünen,  trockenen,  scharf 


Fig.  21.  Unsachgemäße  Befesti- 
gung von  Früchten  ia  Schaugläsern 
mit  postmortal  erzeug'ten  Schnür- 
furchen durch  Aufhängung  und 
Streckung  mit  Gewichtszug. 
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begrenzten  Erscheinung  des  im  fraglichen  Bereich  der  gesunden  Haut  ent- 
behrenden Vorderarms  selbst  gesehen.  Zugleich  bestand  ein  Endgliedmangel 
(oder  -defekt?)  des  zugehörigen  Kleinfingers  und  eine  nekroseartige  Ver- 
ödung des  Nagelgliedes  des  4.  Fingers  (Fig.  22). 


Fig.  22a.  Angeborener  „Hautdefekt"  am  r.  Vorderarm  eines  Neugeborenen;  zugleich 
Oedem  und  blaurote  Verfärbung  des  4.  und  5.  Fingers  mit  Verlust  ihrer  Nagelglieder.  Sonst 
wohlgebildetes,  gesundes  Kind.  (Beobachtung  von  Valentin,  nach  Photographie  gezeichnet.) 


Fig.  22b.  Köntgenbild  desselben  Kindes  wie  in  Fig.  22a  nach  2  Jahren.  (Be- 
obachtung von  Valentin;  1/2  natüil.  Größe.) 

Die  Plazenta  dieses  Kindes  war  wohlgestaltet.  Kein  Anhaltspunkt 
bot  sich  für  anmiogene  Einengung  —  entgegen  der  Erklärung,  die  Liegner 
für  seine  Beobachtung  intrauterin  entstandener  symmetrischer  Haut- 
veränderungen an  Händen  und  Armen  eines  Neugeborenen  gegeben  hat.  Es 
fanden  sich  in  Valentins  Fall  auch  sonst  keine  Anhaltspunkte  für  Druck- 
wirkungen oder  intrauterine  Verletzungen;  dies  wird  besonders  bemerkt, 
weil  Fink  merkwürdige  „Hautwunden"  an  beiden  Vorderarmen  eines  Neu- 
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geborenen  als  Folgen  eines  Stoßes  auf  den  hochschwangeren  Leib  der  Mutter 
auffassen  wollte. 

Pantschenko  hat  ganz  ähnlich  gelagerte  intrauterin  entstandene  Drucknekrosen 
an  beiden  Vorderarmen  eines  Neugeborenen  gesehen;  er  beschreibt  sie  als  wunde  Stellen, 
mit  ödematösen  Rändern,  trüber  Oberfläche,  die  trocken  und  ohne  Granulationen  war. 
Diese  Nekrosen  lagen  an  absolut  symmetrischen  Stellen  beider  Arme;  irgendwelche  Form- 
fehler der  Ghedmaßen  konnten  nicht  gesehen  werden.  Zur  Erklärung  dieser  eigenartigen 
Erscheinung  wirft  Pantschenko  die  Frage  auf,  ob  vielleicht  Folgen  intrauterinen  Lut- 
schens (,, Lutschflecken")  vorgelegen  hätten,  was  man  doch  wohl  in  Hinsicht  auf  ganz 
gleichartige  Veränderungen  am  Scheitel  oder  am  Bauch  bei  andern  Früchten  entschieden 
verneinen  muß.  Dagegen  bleibt  die  andere  Frage  Pantschenkos  offen,  ob  nicht  vielleicht 
ein  Entwicklungsfehler  aus  Erbanlage,  etwa  im  Sinne  einer  Trophoneurose,  in  Betracht 
zu  ziehen  sei.  —  Nordmann  u.  Schoedel  haben  ebenfalls  zur  Frage  der  angeborenen 
Hautdefekte  Stellung  genommen;  dabei  bevorzugen  sie  die  Erklärung  durch  mecha- 
nische, eventuell  kriminelle  Beeiaträchtigung,  ebenso  wie  sie  der  amniogenen  Deutung 
solcher  Vorkommnisse  zuneigen.  Schoedel  hat  die  ihm  wichtig  erscheinenden  Umstände 
möghcher  Raumbeengung  im  Uterus  sauber  zusammengestellt.  Immerhin  scheint  mir 
die  Frage  der  kausalen  Umstände  der  Entstehung  von  angeborenen  Hautdefekten  weiterer 
Untersuchung  wert.  In  dieser  Hinsicht  sind  auch  folgende  Mitteihmgen  zu  beachten, 
wenn  man  auch  nicht  generell  ihren  Ausführungen  folgen  kann: 

Es  haben  nämlich  als  Folgen  einer  „Maladie  ulc&euse  intrauterine"  Ombredanne  u. 
Lacassje  verschiedene,  wahrscheinlich  nicht  zusammengehörige,  Erscheinungen  benannt,  z.  B. 
auch  bestimmte  Hautgrübchenbüdung  infolge  festerer  Anheftung  der  Lederhaut  in  Gelenk- 
gegenden  gegenüber  den  skelettnahen  Weichteilen  unter  —  meines  Erachtens  an  solchen 
Stellen  physiologischer  —  umschiiebener  Hypoplasie  des  Unterhautfettkörpers,  Grübchen, 
wie  sie  an  wohlgebildeten  Schultern  (Rückansicht  bei  ausgebreitet  gehobenen  Armen), 
als  auch  im  Fall  von  ektromehscher  Verkrüppelung  etwa  am  Handgelenk  gelegentlich 
zu  sehen  sind.  In  der  Summe  der  von  Ombredanne  u.  Lacassie  vorgeführten  Einzelheiten 
ist  aber  auch  ein  mit  treffhchen  Bildern  versehener  Fall  von  einseitiger  Vorderarm-  und 
Handveränderung  bei  einem  1  Tag  alten  Neugeborenen,  die  fast  an  eine  Verbrennung 
erinnern  mochte.  Diese  Veränderung  erklären  die  Verfasser  als  Folge  verzögerter  Ent- 
wicklung, lassen  aber  das  Wesen  und  die  Ursache  solcher  fehlerhaften  Entwicklung  offen. 

Wir  sind  vorläufig  nicht  imstande,  diese  eigenartigen  Haut-  und  ünter- 
hautschädigungen,  die  offenbar  erst  spät  in  der  Schwangerschaft  einsetzen, 
zu  erklären.  Es  sind  Nekrosen,  die  auf  den  ersten  Bhck  an  das  Bild  des 
Druckbrandes  erinnern.  Die  Möglichkeit  einer  Erklärung  durch  Abreißung 
amniotischer  Stränge,  der  auch  Swoboda  für  die  Schädelhautdefekte  zu- 
neigte, ist  nicht  überall  gegeben;  ja  die  Verhältnisse  liegen  oft  genug  so, 
daß  man  auf  einen  Entwicklungsfehler  aus  plazentarer  Beeinträchtigung 
hier  nicht  schließen  kann.  Es  ist  Aufgabe  weiterer  klinischer  und  patho- 
logisch-anatomischer Forschung,  zu  ergründen,  wie  weit  mechanische,  wie 
weit  angioneurotische  Fehler  eine  Rolle  spielen.  Jedenfalls  darf  man  aber 
sagen,  daß  in  diesen  Fällen  nicht  eine  primäre  Epithelaplasie,  sondern  ein 
sekundärer  Epitheldefekt  in  Frage  kommt.  Wenn  nun  für  die  weitere 
extramaterne  Entwicklung  der  Kinder  mit  solchen  nekrotischen  Hautstellen 
an  den  Gliedern  eine  Heilung  der  Defekte  in  Frage  kommt,  entstehen 
doch  daraus  oft  sehr  entstellende  und  hinderliche  Narben,  die  in  schweren 
Fällen  bis  zu  Kontrakturen  gesteigert  sein  können. 

Das  in  Fig.  22  a  wiedergegebene  Kind  ließ  2  Jahre  nach  seiner  Geburt  eine  be- 
trächtüche  Ulnarabweichung  der  Hand  bei  konischem  Enddefekt  der  Elle  unter  der 
narbig  verheilten  Haut  des  Vorderarms  erkennen;  man  beachte  im  Röntgenbild  auch 
die  Einbuße  der  Nagelglieder  des  4.  und  5.  Fingers  und  bedenke,  daß  es  sich  nicht 
etwa  um  einen  ulnaren  Strahldefekt  handelte  (Fig.  22  b)! 

Ueber  die  Frage  der  an  Amputationsfolgen  erinnernden  angeborenen 
Verstümmelung  mit  Verlust  von  peripheren  Ghedabschnitten  wird  in  Ab- 
schnitt der  Peromelie  und  Amelie  noch  eingehender  gehandelt  werden. 
Hier  soll  nur  noch  daran  erinnert  sein,  daß  von  J.  Granzow  in  über- 
zeugender Weise,  unterstützt  von  guten  Abbildungen,  das  Vorkommnis 
intrauterin  entstandener    komplizierter  Unterschenkelfraktur 
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durch  die  Schnür-  und  Furchungswirkung  amniotischer 
Stränge  mitgeteilt  worden  ist.  In  einer  seiner  Beobachtungen  zeigte 
das  andere  Bein  einen  Abschnürungsdefekt  des  Unterschenkels  und  Fußes, 
sowie  Abschnürungen  und  Schnürfurchen  an  der  rechten  Hand,  während 
seine  erste,  durch  komphzierten  Unterschenkelbruch  ausgezeichnete  Frucht 
am  nicht  gebrochenen  Bein  einen  Verkümmerungszustand  der  5  Zehen  in 
ganz  ungleichmäßiger  Weise  erkennen  ließ. 

Noch  eines  anderen  Vorkommnisses  sei  hier  gedacht,  nämhch  der 
Gliedmaßenverpflanzung  im  Rahmen  schwerer  amniogener 
Beeinträchtigung  der  Frucht,  der  sogenannten  teratogenetischen 
Transplantation,     deren  Wesen 

etwas  umstritten  ist.  Schon  bei  mg^^^^^^gg^^^^^^^^^ 
SöMivrERRiNG   findet  Ab-  ^^^^^^^^^^^^^^^^^H 

bildung   eines  Fetus,    dessen  ^^^^^^^^^^H^^^^^f 


Fig.  23.  Amniotische  Jlißbildung  mit  Fig.  24.  Amniotisch  mißbildete  Frucht 

Verschiebung  des  Ik.  Oberarmkopfgelenkes  mit  subkutaner  Verpflanzung  des  r.  Armes 

zum  11c.  Schlüsselbein- Brustbeingelenk.  (Be-  in  Gegend  der  7.  bis  9.  Rippe.  (Nach  Mathis 

schrieben  von  Zechmeister,  P.  I.  Mainz.)  u.  Angerer.  Innsbruck). 

Arm  von  der  Mitte  des  Brustbeinhandgriffs  zu  entspringen  scheint. 
Während  meiner  Mainzer  Prosektorzeit,  die  mir  eine  FüUe  von  Mißbildungs- 
beobachtungen möglich  machte,  ist  mir  auch  eine  Frucht  zu  Gesicht  ge- 
konmien,  die  mich  in  der  Ueberzeugung  bestärkte,  daß  eine  Art  von  un- 
freier Ghedmaßenverpflanzung  unter  der  Haut  beim  Menschen  vorkomme. 
Ich  habe  Zechmeister  veranlaßt,  ein  einschlägiges  Vorkommnis  zu  be- 
schreiben ;  dabei  unterhef  aber  insofern  eine  Fehldeutung,  als  Zechmeister 
die  Armverlagerung  durch  freie  Transplantation  von  Schulterblattansatz  zum 
Sternahand  entstehen  Heß.  Mathis  und  Angerer  schilderten  alsdann  den 
gelenkigen  Ansatz  der  rechten  oberen  GHedmaße  einer  schwerst  amniotisch 
verbildeten  Frucht  in  Gegend  der  7. — 9.  Rippe  unter  Bildung  einer  Gelenk- 
kapsel und  deuteten  dies  im  Sinn  einer  subkutanen,  gestielten  Verpflanzung 
der  dm"ch  Amnionswirkung  aus  dem  Schultergelenk  völlig  verthängten 
Armknospe.   Hirsch  und  Reineck  hingegen  glauben  für  die  Verlagerung 
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und  Einwachsung  des  linken  Armes  einer  amniotisch  geschädigten  Frucht 
am  Bauchspaltenrand  in  Höhe  der  Spina  iliaca  ant.  sup.  sinistra  den  Nach- 
weis der  freien  Transplantation  erbracht  zu  haben,  und  zwar  an  Hand  der 
Nerven  Versorgung,  die  für  den  neu  eingepflanzten  Arm  aus  den  Segmenten 
D  9  und  D  10  statt  aus  den  Segmenten  C  4  bis  D  1  erfolgte. 

Hartz  hat  3  weitere  Beobachtungen  meines  Gesichtskreises  bearbeitet, 
von  denen  eine  zu  den  unfreien  Verpflanzungen  des  stark  verkümmerten 

Armes  infolge  am-   

niotischer  Ausren- 
kung und  Verzer- 
rung aus  dem  nun 
leeren  Schulterge- 
lenk zu  rechnen 
war;  die  neue  Ver- 
ankerung des  Ober- 
armkopfes war  et- 
was kau  dal  von  der 
Gegend  des  Schlüs- 
selbeins und  vorne- 
ab    vom  Raben- 

schnabelfortsatz 
durch  schlaffe  Bän- 
der erfolgt.  Die  an- 
dere von  Hartz 
untersuchte ,  am- 
niotisch stark  ver- 
unstaltete Frucht 
zeigte  eine  Hetero- 
topie  des  linken 
Oberarmendes  in 
Gegend  des  Manu- 
brium  sterni  mit 
Nervenversorgung 
aus  den  Segmenten 
der  oberen  Zervi- 
kalregion;  auch  sie 
dürfte  als  Ergebnis 
unfreier  Einwach- 
sung der  unter  der 
Haut  ausgezerrten 

Armknospe  am 
neuen  Ort  zu  gelten 
haben.  Eine  weitere 
Beobachtung  von 

Hartz  fiel  durch  eine  hypermelische  Bildung  am  rechten  Bein  auf, 
dessen  Fuß  zweifellos  amniotische  Veränderungen  erkennen  ließ  (Fig.  25). 
Die  fragliche  hypermelische  Bildung  saß  über  dem  Knie,  sie  war  mit 
dem  eigentlichen  Bein  nicht  gelenkig,  sondern  nur  fibrös,  und  zwar 
mit  dessen  Musculus  adductor  magnus  verbunden.  Diese  eigenartige  Ver- 
bindung faßte  Hartz  auf  als  Folge  einer  Verzerrung  und  unfreien  Neu- 
einpflanzung eines  post-  und  hyperregenerativen  Gebildes  durch  einen 
merkwürdigen,  noch  am  Hodensack  erkennbaren  Strang,  und  zwar  nach 
frühestzeitiger  amniotischer  Schädigung  der  Fußanlage  in  der  Großzehen- 


Fig.  25.  Hypermelisches  Regenerat  einer  amniotisch  ge- 
schädigten Bein-  und  Fußanlage  mit  Abzerrung  des  hypei*- 
melischen  Auswuchses  und  sekundärer  Einpflanzung  in  die 
Muskulatur  über  dem  Knie.  Amniotischer  Faden  am  Endghed 
des  Ik.  Mittelfingers.  Narbige  SyndaktyHe  der  rechten  2.  bis 
4.  Zehe.  Verstümmelte  r.  Großzehe.  (Nach  Hartz,  P.  I.  Göt- 
tingen.) 
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gegend,  die  durch  Phalangendefekt  und  eine  Narbe  über  ihrem  Metatarsale 
ausgezeichnet  war. 

Gemeinsam  war  all  diesen  Beobachtungen  eine  stark  verkrümmte 
Wirbelsäule  mit  seitlichem  Rumpfdefekt  und  Vorfall  von  Eingeweiden 
unter  Beeinträchtigung  der  gleichsinnigen  Schultergegend ;  daß  dabei  allerlei 
sichere  Zeichen  der  amniotischen  Verunstaltung  festzustellen  waren,  kann 
ich  für  die  von  Zechmeister,  Mathis  und  Angerer  sowie  von  Hartz 
untersuchten  Fälle  aus  eigener  Anschauung  betonen. 

Durch  Wehr  wurde  endlich  eine  wohl  amniotisch  veranlaßte  Schädigung  (Ab- 
zerrung)  eines  Zeigefingers  mit  Anheilung  an  die  Grundphalanx  des  Mittelfingers  — 
nicht  des  Ringfingers,  wie  man  bei  Wehr  liest  ■ —  bei  einer  Frucht  mit  Kehlkopf- 
atresie, linksseitiger  Lungenagenesie  und  mit  linksseitiger  großer  Zwerchfellslücke  be- 
schrieben; da  das  Grundglied  des  Zeigefingers  fehlte,  sprach  Wehr  von  amniotischer 
Transplantation. 

Zeigten  die  soeben  geschilderten  Vorkommnisse  eine  Vielheit  von 
Mißbildungen,  die  immerhin  noch  in  einen  Kreis  formverunstaltender  Ab- 
hängigkeit gebracht  werden  konnten,  so  ist  es  in  anderen  Fällen  sehr  schwierig 
und,  wie  ich  glaube,  nicht  nur  recht  fraglich,  sondern  unmögHch,  die  früher 
als  Beweis  für  amniotische  Natur  des  Ganzen  angesehenen  vereinzelten 
Zeichen  anmiogener  Einzelstörung  wirkMch  als  Zeugnis  dieser  Ueber- 
ordnung  der  Amnionsunregelniäßigkeit  über  das  ganze  teratogenetische 
Geschehen  im  Werden  des  Einzelfalles  gelten  zu  lassen. 

In  dieser  Hinsicht  geben  manche  Vorkommnisse  sehr  zu  denken.  Wenn 
beispielsweise  ein  typisch  gebauter  Anencephalus  mit  Spina  bifida  cervico- 
dorsaUs  auch  zweifelsfreie  amniotische  Anhängsel  am  Schenkel  und  ämnio- 
gene  Schnürringe  an  Fingern  mit  Phalangenverkümmerung  hat,  darf  nicht 
der  früher  viel  beliebte  Fehlschluß  unterlaufen,  es  sei  die  Störung  des 
Medullarverschlusses  mit  der  zugehörigen  örtlichen  SkelettanomaHe  amnio- 
tischer Einwirkung  zuzuschreiben.  Freilich  tragen  die  Gliedmaßen  hier 
amniogene  Störungszeichen.  Ist  es  aber  nicht  erlaubt,  ja  notwendig  zu 
fragen,  ob  nicht  die  amniogene  Schädigung  unabhängig  von  den  die 
Medullaranlage  und  den  Schädel-  und  Rückgratsschluß  störenden  Um- 
ständen zu  betrachten  sei  ?  Oder  ob  vielleicht  gar  die  amniotische  Störung 
in  Abhängigkeit  stand  von  einer  tieferen  endogenen  Anomalie,  welche  eine 
restlose  Abspaltung  des  Amnionepithels  da  und  dort  nicht  zuließ?  — • 
Findet  man  gar  etwa  bei  einer  typisch  arhinenkephalen  Mißgeburt  Störung 
der  Ghedniaßenentwicklung,  dann  wird  es  abwegig  sein,  für  diese  letzteren 
auf  amniotische  Ursachen  zu  schließen,  wenn  alle  greifbaren  Zeugen  der 
amniotischen  Störung  fehlen.  Und  doch  geschah  solcher  Schluß;  es 
war  irrig! 

Entsprechender  Beispiele  gibt  es  nicht  wenige.  Hier  möchte  ich  nur 
auf  eine  eigene  Beobachtung  hinweisen,  die  zunächst  Wackerle  in  Hin- 
sicht auf  die  vorhandenen  Gewebsfehler  der  Leber  (Zystenleber),  später  ich 
selbst  wegen  der  Zysten  im  Pankreas  bzw.  wegen  der  Vereinigung  mit  Poly- 
daktyhe  und  Hirnbruch  bearbeitet  haben.  Es  handelt  sich  um  die  in  Fig.  26 
wiedergegebene  Frucht  polydaktyler  Dysencephaha  splanchnocystica,  die 
sowohl  im  Bereich  ihres  Hirnbruches  als  an  der  Haut  des  rechten  Unter- 
schenkels unverkennbare  Zeichen  einer  Schafhautverwachsung  trug.  Fig.  27 
zeigt  den  Rest  dieser  amniotischen  Beeinträchtigung  in  Form  eines  Narben- 
grübchens an  der  rechten  Wade.  Es  ist  unmögüch,  die  zystische  Verbildung 
der  inneren  Organe,  unmöghch  die  Augenmißbildung,  sowie  weitere  am 
Riechorgan  gegebenen  Fehler  (im  Sinn  der  ArhinenkephaUe),  unmöghch, 
die  Polydaktylie  auf  Amnionsstörungen  zu  beziehen;  das  sind  Veränderungen, 
die  man  heute  als  Ausdruck  vielfacher  Vereinigung  von  systemisierten  Ent- 
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Wicklungsfehlern  auffaßt,  als  eine  Art  von  Mißbildungskoppelung  auf  dem 
Boden  endogener,  vererbbarer  Vorbedingungen;  für  die  typischen  Ver- 
hältnisse dieser  Vorkommnisse  darf  man  die  nebenbei  (aber  nicht  regel- 
mäßig) vorhandenen  amniotischen  Verwachsungsreste  unmögUch  als  über- 
übergeordneten genetischen  Umstand  des  ganzen  Vereins  von  Entwicklungs- 
störungen auffassen. 

Es  gilt  dies  auch  für  die  syndaktyle  Akrokephalie  von  Apert,  wenn 
gelegentlich  für  deren  Regelwichigkeit  der  Gestaltsformung  amniotische  Be- 
einflussung gleichwohl  herbeigezogen  wurde  (Flinker).  Wenn  in  den  frag- 
lichen Fällen  Schaf hauteinflüsse  im  Spiel  waren,  etwa  das  allzu  enge  Amnion, 
dann  müßte  man  daran  denken,  daß  es  erbmäßig  in  Wirkung  getreten,  daß  es 

selbst  endogen  bedingt  den  fraglichen 
^  Schaden  da  und  dort  vermittelte. 


Fig.  26.  Fig.  27. 

Fig.  26.  Encephalocele  posterior  mit  Zystenleber  und  Zystennieren  (Zystenpankreas, 
Lidzysten  und  Polydaktylie.  (Rückwärts,  im  Bild  nicht  sichtbar,  Verwachsungsfetzen  des 
Hirnbruchs  mit  dem  Amnion.)  (P.  I.  Innsbruck.) 

Fig.  27.  Rechtes  Bein  der  in  Fig.  26  dargestellten  Fracht  mit  amniotischer  Narbe 
an  der  Wade. 

bildungsmacht  sonsthin  doch  nicht  genügen;  denn  wie  sollte  sie  die  so  oft 
im  Rahmen  vielfacher  Mißbildungen  auftretenden  typischen  Lippen- Kiefer- 
spalten, wie  die  Arhinenkephalie,  wie  die  Polykystosis  innerer  Organe, 
wie  die  Nierendystopie  oder  gar  den  Nierenmangel  vermitteln?  Und  wie 
stimmte  die  Voraussetzung  solch  amniotischen  Störungsvermögens  zu  der 
Tatsache,  daß  weitaus  die  meisten  der  genannten  Vorkommnisse  keine 
narbigen  Spuren  des  überstandenen  Schaf hautdruckes  darbieten? 

Als  Ergebnis  dieser  Ueberlegungen  buche  ich  die  folgenden  Sätze :  Die 
Anwesenheit  von  amniotischen  Resten  in  gewachsener  Verbindung  mit  dem 
Kindeskörper  kann  nicht  unter  allen  Umständen  als  Beweis  dafür  an- 
gesehen werden,  daß  die  Verbildungen  dieses  Körpers,  daß  die  vorhandenen 
Ghedmaßenfehler  unter  allen  Umständen  durch  die  amniogene  Unregel- 
mäßigkeit veranlaßt  wurden.    Amniogene  Fehler  können  neben  nicht- 
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amniotisch  entstandenen  Anomalien  getragen  werden.  Ja  manchmal  mag 
auch  schwere  Entwicklungsnot  des  Fruchtkörpers  erst  sekundär  eine  Ver- 
wachsung mit  der  Schaf  haut  bedingen.  — 

Nachtrag:  Während  der  Revision  dieses  Kapitels  erschien  in  der  Münch.  Med. 
Wochenschrift  1936,  S.  55  ein  Aufsatz  von  H.  F.  0.  Haberland,  betitelt  „Angeborene 
Amputationen".  Es  ist  unbewiesen,  daß  die  von  Haberland  in  schönen  Röntgen- 
bildern gezeigte  Mißbildung  als  ,,Abschnürungsdefekt"  aufgefaßt  werden  muß,  auch 
unbewiesen,  daß  die  in  seinem  Fall  hypoplastischen  Vorderarmknochen  des  mißbildeten 
Armes  Regenerate  nach  Abschnürungsdefekten  seien.  In  dieser  Hinsicht  beachte  man, 
was  im  folgenden  Kapitel  über  Hj'poplasie  ausgeführt  wurde,  insbesondere  die  Sätze 
über  sog.  ,, fetale  Amputation"  auf  den  S.  319 — 324!  Auch  die  Gedanken  von  Walter 
Brandt  zu  Haberlands  Beobachtung  im  selben  Heft  der  M.  M.  W.  (S.  56)  sind  ohne 
weitere  Bedeutung  für  die  genetische  Frage  jener  Einzelbeobachtung;  weder  ihre  erbliche 
Natur,  noch  ihre  besondere  Form  als  Regenerationserscheinung  ist  erwiesen. 
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Hypoplasie,  Mikromelie,  Phokomelie,  Amelie,  Peromelie 
(einschl.  der  sog.  „Spontaiiampiitationen"). 

Von  Gg.  B.  Gruber,  Göttingen. 

Die  nachfolgenden  Ausführungen  setzen  einen  Blick  auf  die  Normal - 
entwicklung  der  Gliedmaßen  in  den  wesenthchsten  Zügen  voraus; 
dafür  dient  hier  die  von  Fischel  bzw.  von  Bardeen  gegebene  Schilderung: 

Aus  dem  nicht  segmentierten  Bindegewebe  des  parietalen  Mesoderms  der  Somato- 
pleura,  vielleicht  auch  aus  (wenigen  mesodermalen)  Anteilen  ventraler  Urwirbelkanten 
entstehen  die  Gliedknospen  als  stummelförniige  Auswüchse  der  sogenannten  Glied- 
maßenleiste der  seitlichen  Leibeswand.  Die  Knospen  sind  zunächst  von  einschichtigem 
Epithel  überzogen,  das  bei  einem  7  mm  langen  menschhchen  Keimhng  am  distalen  Ende, 
an  der  Kuppe  der  GHedmaßenknospen  recht  hochgestaltet  ist;  es  macht  hier  den  Eindruck 
einer  Epithelverdickung.  Im  Innern  jeder  Knospe  ist  eine  sehr  dichte,  zelheiche  An- 
ordnung des  Muttergewebes  des  Ghedmaßensklettes ;  und  zwar  bildet  sich  bald  axial 
eine  besonders  dichte  Gewebszone  aus.  Vermutüch  spielt  die  Epithelverdickung  der 
Ektodermkappe,  d.  h.  der  äußersten  Knospenkuppe,  che  bald  mehrreihig,  bzw.  mehr- 
schichtig wird,  ein  organisierendes  Wachstumszentrum  für  die  sich  vergrößernde  GHed- 
"maßenanlage.  ,,Der  Lage  und  dem  Ausbildungsgrade  der  Falte  entsprechend  erstreckt 
sich  dieser  formative  Reiz  vorwiegend  auf  das  in  der  Mittelebene  und  in  der  Achse  der 
Ghedmaßenanlage  befindhche  embryonale  Bindegewebe  und  verursacht  so  die  BUdung 
der  axialen  Gewebsverdichtung  innerhalb  der  Ghedmaßenanlage.  Eine  ähnliche  Rolle 
spielt  wohl  auch  das  an  der  inneren  Fläche  der  Ghedmaßenanlage  befindliche  höhere 
Epithel.  Nachdem  die  Epithelfalte  diese  RoUe  ausgeübt  und  die  Differenzierung  des  em- 
bryonalen Bindegewebes  in  eine  axiale  dichtere  Gewebsmasse  und  in  eine  lockere  Hüll- 
zone veranlaßt  hat,  bildet  sie  sich  zurück." 

Die  oberen  GUedanlagen  wachsen  schneller  als  die  unteren.  Die  Verdichtung  des 
axialen  embryonalen  Bindegewebes  der  Ghederknospen  erfolgt  für  die  Ai'me  in  der  4., 
für  die  Beine  in  der  5.  Woche.  Man  nennt  sie  Skleroblastem. 

,,Die  Verdichtung  tritt  zuerst  in  der  Mitte  der  Basis  der  Güedmaßenanlagen  auf. 
Sie  entspricht  dem  proximalen  Ende  des  Humerus  bzw.  des  Femur.  Rasch  dehnt  sie 
sich  dann  proximal-  und  distalwärts  aus.  In  ihr  kann  jnan  bereits  die  einzelnen  Teile  des 
GHedmaßenskelettes  erkennen,  veimag  sie  aber  nicht  gegeneinander  genau  abzugrenzen, 
da  sie  ganz  allmähhch  ineinander  übergehen. 

In  dieser  verdichteten  Bindegewebsmasse  tritt  an  den  dem  Mittelstücke  der  späteren 
Knochen  entsprechenden  Stellen  die  Bildung  von  Vorknorpel  ein  (5.  Woche),  so  daß  sich 
bald  darauf  die  größeren  Gliedmaßenknochen  ihrer  Grundform  nach  als  vorknorpehge 
Anlagen  erkennen  und  gegeneinander  abgrenzen  lassen.  Diese  Anlagen  verknorpeln  rasch, 
wobei  sie  nicht  bloß  größer  werden,  sondern  sich  auch  der  späteren  Form  des  Knochens 
immer  mehr  annähern. 

Die  Verknöcherung  aller  Gliedmaßenknochen  —  mit  Ausnahme  der  Clavicula  — 
erfolgt  nach  demselben  Typus:  Die  kleinen  Knochen  verknöchern  enchondral;  die  großen 
in  ihren  Mittelstücken  (Diaphysen)  perichondral,  in  ihren  Endstücken  (Epiphysen) 
enchonch-al.  Während  die  perichondrale  Verknöcherung  der  Mittelstücke  bei  fast  allen 
Knochen  zu  Ende  des  2.  oder  am  Anfange  des  3.  Fetalmonates  beginnt,  treten  die  meisten 
epiphysären  Knochenkerne  und  die  Kerne  der  meisten  kleinen  (enchondralen)  Knochen 
erst  nach  der  Geburt  auf.  Die  Verwachsung  der  Epiphysen  mit  den-  Diaphysen  erfolgt 
zumeist  nach  der  Pubertät,  zur  Zeit  des  Abschlusses  des  Längenwachstums  des  Skelettes." 

Die  Verknorpelung  der  einzelnen  Knochen  erfolgt  in  distaler  Richtung.  Bei 
etwa  d  mm  langen  Embryonen  erscheinen  die  Vorknorpelanlagen  des  Humerus,  Radius 
und  der  ITlna,  bei  15  mm  langen  Früchten  die  der  Metakarpaha.  Erst  zu  Anfang  des 
3.  Monats  bilden  sich  die  Vorknorpel  der  Phalangen  aus. 

„Die  bindegewebige  Anlage  der  Knochen  der  unteren  GHedmaßen  erscheint  in  der 
5.  Woche  im  Bereiche  des  proximalen  Endes  des  Femur  und  dehnt  sich  hierauf  rasch  in 
proximaler  und  distaler  Richtung  aus.  Die  Anlagen  des  Femur,  der  Tibia  und  Fibula  werden 
bald  erkennbar;  die  beiden  Knochen  des  Unterschenkels  hegen  in  der  gleichen  Frontal- 
ebene und  sind  nicht  scharf  voneinander  abgegrenzt.  Proximalwärts  bilden  sich  drei 
Gewebsverdichtungen  aus,  die  den  drei  Teilstücken  des  Os  coxae  entsprechen,  also  eine 
Pars  ihaca,  ischiadica  und  pubica.  Die  Pars  ischiadica  und  die  Pars  pubica  wachsen  als 
Fortsätze  aus  und  vereinigen  sich  ventral  vom  Nervus  obturatorius  zum  Foramen  obtura- 
tum.  Die  Pars  ihaca  wächst  dorsalwärts  gegen  die  Kieuzwiibel  vor.  Bei  13  mm  langen 
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Embryonen  tritt  die  Verknorpelung  dieser  Hüftbeinanlagen  ein,  bei  15—20  mm  langen 
Embryonen  wachsen  von  ihnen  plattenartige  Fortsätze  über  den  Femurkopf,  wodurch 
das  zunächst  noch  seichte  Acetabulum  entsteht.  Die  gegen  Ende  des  2.  Monats  bereits 
ausgebildete  Symphyse  zwischen  den  Hüftbeinanlagen  der  beiden  Körperseiten  besteht 
aus  dichtem  Bindegewebe,  in  welchem  sich  später  Knorpel  und  manchmal  eine  Spalte  aus- 
bildet. Zwischen  der  Anlage  der  Spina  ihaca  anterior  superior  und  dem  Tuberculum 
pubicum  ist  bereits  in  diesem  Entwickhmgsstadium  das  Ligamentum  inguinale  als 
ein  Strang  verdichteten  Gewebes  ausgebildet. 

Die  Verknorpelung  der  Ober-  und  Unterschenkelknochenanlagen  begmnt  m  deren 
dem  Knie  näheren  Abschnitten,  weshalb  diese  frühzeitig  viel  dicker  werden  als  die  anderen 
Abschnitte.  Die  Anlage  der  Fibula  ist  bis  zum  3.  Monate  ebenso  lang  wie  die  der  Tibia. 

Humems         Radius  Scapula   Clavicula  Radius 

:  ;  Proc. 


Fig.  28.  Vorknorpel  und  Knorpelskelett  der  oberen  ühedmaßen.  a  =  9  mm, 
b  =  11  mm,  c  =  16  mm,  d  =  20  mm  langer  menschhcher  Embryo,  a  bei  26-,  b  bei  7-, 
c  bei  12-,  d  bei  7facher  Vergrößerung.  7  Multangul.  maj.,  2  Multangul.  min.,  3  Navi- 
culare,  4  Triquetrum,  5  Capitatum,  6  Hamatum,  7  Os  pisiforme.  (Nach  Lewis  aus 
Fischel). 


Sie  reicht  mit  einem  Fortsatze  bis  an  den  Femur  heran.  Dieser  Fortsatz  bildet  sich  im 
3.  Monate  zurück.  Ln  Fuße  verknorpeln  die  Metatarsal-  vor  den  Tarsalknochenanlagen. 
Diese  Anlagen  liegen  fast  in  derselben  Ebene  wie  die  Tibia  und  Fibula.  Der  Fuß  stellt  sich 
dann  dorsal  konvex,  plantar  konkav  ein,  der  Tarsus  bildet  das  Fußgewölbe  und  die 
Metatarsen  sind  gespreizt.  Während  alle  übrigen  Knochenanlagen  der  unteren  Ghedmaße 
bei  14  mm  langen  Embryonen  bereits  verknorpelt  sind,  tritt  die  Verknorpelung  der 
Phalangen  erst  zu  Ende  des  2.  oder  zu  Anfang  des  3.  Monats  ein.  Die  Zehen  sind  leicht 
gebeugt  und  gespreizt.  Die  bereits  erörterte  ursprünghche  Stellung  des  Fußes  ändert  sich, 
er  ist  später  dorsalwärts  flektiert  und  weniger  stark  nach  außen  gedreht. 
Die  Verknöcherung  beginnt  mit  der  Diaphyse  des  Femur." 

Wesentlich  für  die  Mißbildungsbetrachtung  der  Glieder  ist  besonders 
auch  die  Gelenksentwicklung.  Wenn  im  vorknorpeligen  und  auch  noch 
im  knorpeligen  Zustand  die  Gliedanlagen  ein  zusammenhängendes  Ganzes 
bilden,  so  bleibt  im  allgemeinen  doch  an  den  Gelenkstellen  das  Sklero- 
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blastem  mehr  unreif,  wird  nicht  eigenthch  knorpelartig;  zu  den  Seiten  hin 
geht  es  über  in  die  Vorstufen  der  Kapsel  und  ins  Perichondrium. 

„Mit  dem  Längenwachstum  der  knorpeligen  Teile",  so  schreibt  Corning,  „wird  diese 
nunmehr  aus  gallertigem  Gewebe  bestehende  Zwischenschicht  (—  das  Skleroblastem  — ) 
diinner;  sie  erleidet  eine  teilweise  Atrophie,  durch  welche  an  ihre  Stelle  der  Gelenks  palt 
tritt.  Derjenige  Teil  des  Zwischengewebes,  welcher  außen  die  Enden  der  Skelettanlagen 
verbindet,  wird  zu  den  akzessorischen  Bändern  und  zur  Capsula  fibrosa,  deren  innere 
Fläche  als  Abschluß  der  Synovialis  eine  Ueberkleidung  von  glatten,  endothelartigen  Zellen 
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Fig.  29.  Vorknorpe!  und  Knorpelskelett  der  unteren  Gliedmaßen,  a  =  11  nun, 
b  =  14  mm,  c  =  20  mm  langer  menschlicher  Embryo.  (Nach  Bardeen  aus  Fischel.) 


erhält.  Bei  der  Verknöcherung  bleibt  immer  der  Gelenkknorpel  als  Ueberzug  der  im 
Gelenke  zusammenstoßenden  Knochen  übrig. 

Bei  denjenigen  Gelenken,  in  welchen  sich  Zwischenknorpel  oder  Ligamenta  inter- 
articularia  ausbilden,  schwindet  das  Zwischengewebe  der  Anlage  nicht  vollständig,  sondern 
wandelt  sich  zum  Teil  in  diese  Gebilde  um." 

Der  Entwicklungszeit  nach  bilden  sich  die  Gelenkshöhlen  früh  aus, 
das  Hüftgelenk  z.  B.  bei  20 — 30  mm  langen  Embryonen ;  die  Fußgelenks- 
höhlen werden  bei  30 — 50  mm  langen  Embryonen  in  erster  Bildung  be- 
troffen.  Vom  Kniegelenk  sagt  Fischel  folgendes: 

„Das  Kniegelenk  besteht  bis  zu  10 — 12  cm  langen  Embryonen  aus  zwei  dm'ch 
eine  Scheidewand  voneinander  getrennten  Hälften.  Aus  der  Zwischenscheibe  entstehen 
die  Menisci  und  die  Ligamenta  cruciata.  Die  Stellung  der  die  Gelenkkörper  des  Knie- 
gelenkes liefernden  Epiphysen  ist  beim  Fetus  eine  andere  als  beim  Erwachsenen:  sie 
sind  nach  hinten  abgeknickt  und  ihre  Gelenkflächen  sind  nach  hmten  geneigt  (Retro- 
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Version).  Der  Fetus  und  auch  das  Neugeborene  vermögen  daher  das  Kniegelenk  nicht 
gerade  zu  strecken." 

(Weitere  Einzelheiten  über  die  Verknöcherungsvorgänge  und  -Zeitpunkte  sind  in  den 
Hand-  und  Lehrbüchern  der  Entwicklungsgeschichte  von  Keibel  und  Mall  —  aus  der 
Feder  von  Bardeen  —  oder  von  Fischel  zu  ersehen.) 


Aus  der  Betrachtung  der  normalen  Entwicklung  der  Gliedmaßen  ergibt 
sich  für  den  Vergleich  mit  ganz  verschiedenen,  d.  h.  gestaltlich  verschieden 
in  Erscheinung  tretenden  Fehlbildungen  eine  gewisse  Grundlage.  Wenn 
wir  den  allgemein-pathologischen  Begriff  der  „Hypoplasie"  hier  anwenden, 
dann  müßte  ein  durchaus  an  Masse  und  Zahl  der 
geweblichen  Baueinheiten,  also  der  Zellen  und  Zell- 
produkte,  von  vornherein  zurückgebliebenes  Glied, 
angefangen  vom  Schulter-  oder  Beckengürtel  bis  zu 
den  Finger-  und  Zehenspitzen  genannt  werden.  Indes 
sind  solche  aUgemein-hypoplastischen  Vorkommnisse 
sämtlicher  Teile  einer  oder  aUer  GUedmaßen  in 
maßgerechten  Verhältnissen  der  gegenseitigen  Be- 
ziehungen, soviel  ich  weiß,  nicht  greifbar;  selbst  in 
den  Fällen,  die  wir  als  „Mikromelie"  kurzweg  be- 
nennen, handelt  es  sich  um  ungleichmäßige  und 
dazu  noch  um  recht  verschiedenartige  Gliedmaßen- 
kürze, die  gelegentlich  auch  —  recht  nichtssagend  — 
als  „Kakomelie"  bezeichnet  worden  ist^)  (Murk 
Jansen). 

Vielleicht  kämen  einer  eigentlichen  Mikro- 
melie noch  am  nächsten  die  hypoplastischen 
Formender  PoRAK-KAUFMANNSchen  Chondro- 
dystrophie  („Achondroplasie"  [Parrot]),  über 
welche  ein  späteres  Hauptstück  gesondert  be- 
richten wird;  die  chondrodystrophen  Zwerge  sind 
in  der  Tat  früher  zumeist  als  „Mikromele"  wegen 
ihrer  kurzen,  festen  Knochen  ohne  Infraktionen 
bezeichnet  worden;  gegenüber  dem  gewöhnlich 
hohen  (=  langen),  aber  nicht  immer  an  Fehlern 
freien  Rumpfskelett  fielen  die  kurzen  Arme  und 
Beine  auf,  deren  Kürze  auf  einer  Wachstums- 
störung aller  röhrenförmig  gebauten  Knochen  be- 
ruht. Dagegen  kommt  bestimmt  nicht  als  mikro- 
mel  in  Frage  der  kretinoid-dysplastische  Zwerg,  bei 
dem  auch  der  Rumpf  im  Wachstum  schwer  beein- 
trächtigt ist,  ebensowenig  der  gleichmäßig  infanti- 
listische  Zwerg.  Endhch  spielt  hier  auch  nicht  herein  die  durch  Fraktur- 
bildungen bedingte  Gliedmaßenkürze  der  Geschöpfe  mit  Osteogenesis 
imperfecta,  deren  Eigenart  zu  schildern  ebenfalls  einer  Bearbeitung  in 
späterem  Abschnitt  zukommt. 

Man  muß  hier  auch  des  gewiß  nicht  oft  gesehenen  Vorkommens  einer  Ghedmaßen- 
kürze  gedenken,  wie  es  Gg.  B.  Gruber  in  seiner  Darstellung  der  Frage  ,, gekoppelter" 
Mißbildungen  erwähnt  und  abgebildet  hat,  etwa  Jener  eigenartigen,  hier  in  Fig.  29a  wieder- 
gegebenen Frucht  mikrognather,  arhinenkephaler  und  akrokephaler,  polysyndaktyler 
Besonderheit;  die  Kürze  der  Arme  und  Beine  war  beträchthch.  Dem  Wesen  der  Knorpel- 
Knochen- Wachstumsstörung  nach  sind  solche  Erscheinungen  noch  nicht  ganz  geklärt. 

1)  „Kakomelie"  von  „kakos"  (griech.)  =  schlecht  und  „melos"  =  Ghedmaße.  — 
„Mikromehe"  von  „mikros"  (griech.)  =  klein. 

Schwalbe- Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  i.  20 


Fig.  29a.  Mikromele 
weibliche  Frucht  aus 
dem  Beobachtungskreis 
des  Innsbrucker  path. 
Instituts.  (Es  bestand 
arhinenkephale  Mikro- 
gnathie  und  eine  akro- 
kephale  Poly-  u.  Brachy- 
syndaktyhe.) 
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Sie  bedürfen  sehr  der  histologischen  Auswertung;  ich  möchte  auf  Grund  meiner  —  aller- 
dings geringen  —  Einsicht  meinen,  es  handle  sich  um  eine  Aehnlichkeit  oder  Ueberein- 
stimmung  mit  den  Verändemngen,  die  man  als  vielleicht  nicht  ganz  typisch  doch  der 
Chondrodystrophie  zurechnet. 

Was  die  Gheder  solcher  Früchte  anlangt,  so  handelt  es  sich  nicht  immer  nur  um 
fraglose  Verkürzung  aller  Röhrenknochen,  sondern  im  Bereich  der  Finger  und  Zehen 
auch  um  hypophalangischen  Mangel;  wie  mir  gelegentKch  ein  Röntgenbild  im  Fall  ent- 
sprechender mikromeler  Polysyndaktylie  dartat,  kann  dieser  Phalangenmangel  gmz 
systematisch  das  MittelgUed  der  Finger  betreffen;  auch  sogenannten  ,, Fibuladefekt"  sab 
ich  damit  verknüpft. 

Nicht  sei  vergessen,  daß  Röhrenknochen  mit  Unterlänge  auch  bei 
Menschen  mit  multiplen  Exostosen  auftreten,  und  zwar  ganz  unsym- 
metrisch. Auch  darauf  wird  an  anderer  Stelle  verwiesen. 


Fig.  30.  Fig.  31. 

Fig.  30  und  31.  Mikromelie  einer  arhinenkephalen  Frucht.  Kürze  der  Beine.  Un- 
vollständige oder  unterbliebene  Knochenbildung  im  Bereich  beider  Femora.  Kürze  der 
Vorderarmknochen.  Kürze  des  Daumenmittelknochens  und  des  Daumengrundgüedes. 
Zugleich  angeborene  knöcherne  Ankylose  der  rechten  Humero  -  Radialverbindimg. 
(P.  I.  Mainz.) 

Ferner  ist  eine  gewisse  Wachstumsbehinderung  ohne  Einschränkung 
möglich  an  Gliedmaßen,  die  mit  Zeichen  amniotischer  Beeinträchtigung  — 
nicht  Abschnürung,  sondern  subakuter,  örtlicher  Oberflächennekrose  — , 
etwa  mit  Zeichen  sogenannten  „angeborenen  Hautdefektes"  behaftet  waren. 
Wie  schon  im  vorigen  Hauptstück  angedeutet  wurde,  wirken  sich  solche 
Störungen  tiefer  aus,  und  wenn  die  ,, Oberflächennekrose"  ausheilt,  bleiben 
oft  Verkrümmungen  und  Kontrakturen  zurück.  Es  können  aber  auch  Ver- 
kürzungen, etwa  des  Vorderarms,  sich  einstellen,  weil  durch  die  örtliche 
Ernährungsstörung  auch  der  einschlägige  Skeletteil  betroffen  worden  ist. 

So  erwies  z.  B.  ein  Röntgenbild  des  rechten  Vorderarmes  des  in  Fig.  22  dargestellten 
Säuglings,  als  das  Kind  2  Jahre  alt  geworden,  daß  das  distale  Ende  der  Elle  völlig  zu 
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Verlust  gegangen;  auch  konnte  man  deutUch  eine  Minderung  des  Dickenwachstums  des 
Vorderarms  in  Handgelenknähe  feststellen;  zufällig  scheint  das  untere  Speichenende  ver- 
schont geblieben  zu  sein;  wenn  auch  dessen  Epiphysenabschnitt  in  die  Zone  der  ursprüng- 
lichen Ernährungsstörung  einbezogen  gewesen  wäre,  würde  unfehlbar  eine  abnorme  Kürze 
des  wachsenden  Vorderarms  noch  mehr  auffallen,  wenn  nicht  überhaupt  vöUige  Verödung 
und  peromelische  Stummelbildung  die  Folge  gewesen  wäre. 

Es  bleiben  aber  noch  andere  Fälle  von  „Mikromelie"  über.  Ihre  Unter- 
suchung zeigte,  daß  wohl  eine  zwar  mangelhafte,  aber  ungleich  verteilte 
Störung  der  Knochenanlage  oder  des  Knochenwachstums  an  solcher  Glied- 
maßenkürze schuld  war.  Hier  ergibt  sich  im  Benennungsgebrauch  eine 
Vermengung  des  Begriffs  der  Hypoplasie 
mit  der  Mikromelie.  Ich  bilde  zunächst 
zwei  Vorkommnisse  recht  bezeichnend  aus- 
sehender Mikromelen  meines  Beobachtungs- 
feldes ab  und  füge  für  den  einen  Fall  auch 
das  Röntgenbild  bei: 

Zu  Figg.  30  u.  31  ist  folgendes  zu  sagen: 
Die  unteren  Extremitäten  waren  im  Knie- 
gelenk nicht  geghedert.  D.  h.  es  erstreckte 
sich  vom  Hüftgelenk  an  eine  gebogene  knor- 
pehge  Gewebssäule  bis  zur  Tibia,  die  auf 
der  rechten  Seite  überhaupt  keine  Knochen- 
anlage des  Femurs  erkennen  ließ,  während 
links  im  distalen  Abschnitt  wenigstens  ein 
kurzes,  walzenförmiges  Knochenstück  vor- 
handen schien.  Es  handelte  sich  also 
nicht  etwa  um  eine  Ankylose,  sondern  um 
eine  Aplasie,  um  eine  ausgebliebene  Bil- 
dung des  Kniegelenkes.  Aus  dem  Mangel 
eines  Kniegelenks,  d.  h.  aus  dem 
ungeteilten  knorpeligen  Uebergang,  d6r 
bei  makroskopischer  Sektion  festgestellt 
und  von  Frank  noch  näher  miki'o- 
skopisch  untersucht  wurde,  ergab  sich  von 
ungefähr  ein  Anhaltspunkt  für  die  zeit- 
liche Festlegung  der  Entwicklungsstörung: 
Da  bei  10 — 12  cm  langen  Embryonen  das 
Kniegelenk  aus  zwei  durch  eine  Scheide- 
wand voneinander  getrennten  Hälften  be- 
steht, hier  aber  diese  Trennung  fehlte,  darf 
man  wohl  annehmen,  daß  lange  vorher, 
d.  h.  im  2.  bis  3.  Lunarmonat,  die  Aus- 
bildung der  Gliederung  der  Beine  zurück- 
geblieben ist.  Wir  haben  hier  also  eine 
vor  uns,  die  in  solcher  Weise  eine  Seltenheit  darstellt.  Merkwürdig 
ist  das  Zusammentreffen  mit  der  Arhinenkephalie,  die  für  diesen  Fall 
CuLP  näher  beschrieben  hat;  merlcwürdig  auch  die  rechtsarmige  EUbogen- 
ankylose;  so  stellt  diese  Frucht  ein  Beispiel  der  so  oft  verworren 
auftretenden  mehrfachen  Mißbildungen  dar,  von  denen  der  Verein  der 
Störung  in  der  Hirngestaltung  mit  der  Störung  der  Güedmaßenbildung 
vielleicht  ein  besonderes  Augenmerk  erheischt  (vgl.  Gg.  B.  Gruber  in 
seinen  Ausführungen  über  Dysencephaüa  splanchnocystica  dysphalangica !). 

Das  Röntgenbild  der  in  Fig.  32  wiedergegebenen  Frucht  ließ  für  den 
rechten  Oberschenkel  einen  proximalen,  sehr  geringen  Knochenanteil 

20* 


Fig.  32.  Mikromehe  der  un- 
teren GHedmaßen  infolge  gestörter 
Anlage  der  Femora.  Obere  GHed- 
maßen vöUig  entsprechend  mit 
Ausnahme  einer  angeborenen  Hu- 
mero  -  Radialsynostose  des  linken 
Armes.  Das  tot  geborene  Kind 
zeigte  ferner  in  der  rechten  Seite 
des  Leibes  eine  Hemia  inguinalis, 
sowie  eine  Dysmorphia  und  Dy- 
stopia  renis  dextri  sacroiliaca. 
(P.  I.  Göttingen,  S.  291/1928.) 

Art  qualitativer  Hypoplasie 
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des  Femur  erkennen,  während  links  eine  zwar  verkürzte,  aber  doch 
immerhin  deutliche  knöcherne  Femuranlage  erkennbar  wurde.  Man  hätte 
alles  Recht,  sie  als  Hypoplasie  des  Oberschenkelbeins  zu  bezeichnen. 

Wie  eine  humero-radiale  Ellbogenankylose  eine  monomelische  Armkürze 
bedingen  kann,  hat  sehr  schön  Romanus  beschrieben  und  abgebildet. 

Dabei  war  auch  eine  ausgesprochene  Hypoplasie  des  Daumens  gegeben.  (Im 
übrigen  kommt  Hypoplasie  des  Daumens  auch  isoliert  vor;  sie  gehört  in  das  Kapitel  der 
sogenannten  ,, Strahldefekte".) 

Früchte  mit  Mikromelie  können,  rein  äußerlich  gesehen,  leicht  zur  Fehldiagnose 
einer  vielleicht  unvollständigen  oder  partiellen  Chondrodystrophie  führen.  So  mußte  ich 
selbst  gelegenthch  einen  in  Innsbruck  eingesandten  12  cm  langen,  sehr  geschrumpften, 
offenbar  vor  längerer  Zeit  im  Mutterleib  abgestorbenen  Fetus  mit  Mikromelie  der  Arme  und 
Beine,  den  ich  zunächst  als  Chondrodystrophen  angesprochen,  nach  Einsicht  der  Röntgen- 
bilder anders  erklären:  Es  fehlten  beide  Femora,  beide  Fibulae  und  je  ein  Vorderarm- 
knochen bei  sehr  hypoplastischem  Humerus;  Finger  und  Zehen  waren  vollständig  (S.  86/27. 
P.  I.  Innsbruck).  Die  Nabelschnur  dieses 
Kindes  war  12  cm  lang;  nach  Angabe 
der  Frauenklinik  entstammte  die  Frucht 
dem  6.  Lunarmonat. 


Fig.  34. 

Fig.  33  u.  34.  Angeborene  Kürze  des  Unken  Oberschenkels  mit  Coxa  vara  bei 
einem  Kind.  Fig.  33  aufgenommen  an  dem  5  Wochen  alten  Knaben;  Fig.  34  Aufnahme 
desselben  Kindes  mit  2l^  Jahren  (Beobachtung  Werner  L.  von  Valentin). 


Man  pflegt  hypoplastische  oder  imvoUkommene  Bildungen  des  Oberschenkel- 
knochens im  Betrachtungskreis  des  Orthopäden  kurzweg,  aber  nicht  zutreffend,  als  „Femur- 
defekt"  zu  bezeichnen,  ein  Kapitel  der  Ghedmaßenverbildung,  das  angefangen  von  der 
Coxa  vara  bis  zum  völligen  Femurmangel,  in  einem  späteren  Abschnitt  behandelt 
werden  soll.  Aber  auch  hier  muß  einiges  zu  diesen  Dingen  gesagt  werden: 

Es  kommt  einseitige  oder  doppelseitige  Hypoplasie  des  Oberschenkelknochens 
vor.  KiEWE  hat  dafür  in  Fig.  6  seiner  Arbeit  zur  Frage  der  Fruchtschädigung  ein  schönes 
Röntgenogramm  gegeben:  daß  allerdings  das  von  ihm  in  Betracht  gezogene  psychische 
Trauma  der  Mutter  (in  der  2.  Hälfte  der  Gravidität!)  an  dieser  Femoralhypoplasie  schuld 
gewesen  sei,  scheint  mir  berechtigten  Zweifels  wert.  Klaussner  hat  sowohl  in  der  ersten 
Darstellung  als  auch  in  der  neuen  Folge  seiner  Mißbildungsstudien  (dortige  Figg.  30a, 
30b  und  31)  ebenfalls  das  Vorkommnis  des  kümmerhchen  Oberschenkels  mitgeteilt.  Sehr 
zutreffend  benennt  er  sie  mit  Kümmel  als  „unvollkommene  Entfaltung  der  GHedmaße  in 
Richtung  ihrer  Achse".  —  Aus  Valentins  Beobachtungsfeld  werden  hierfüi'  2  Röntgen- 
bilder in  Fig.  33  u.  34  beigegeben.  Sie  betreffen  ein  und  denselben  Jungen  im  Alter 
von  5  Wochen  bzw.  2 14  Jahren  und  lassen  die  Kürze  des  durch  Coxa  vara  ausgezeichneten 
linken  Oberschenkels  gut  erkennen. 
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Sehr  eigentümlich  sind  im  Enderfolg  Fälle  peripherer  Hypoplasie 
der  Gliedmaßen,  d.  h.  jene  Vorkommnisse,  welche  die  Figg.  35 — 39 
darstellen.   Valentin,  dem  ich  all  diese  Figuren  verdanke,  und  Kiewe 


Fig.  36.  Rechter  Vorderarm  mit  hypo- 
plastischer Hand  des  in  Fig.  35  dargestellten 
Mädchens. 


Fig.  35.  Hypoplastische  Ver- 
kümmerung des  Vorderarmes  mit 
warzenartigen  Fingeranlagen.  (Be- 
obachtung von  Valentin.) 


haben  sich  um  ihre  Heraus- 
nahme aus  der  Fülle  der  soge- 
nannten ,, spontanen  Amputa- 
tionen" bemüht.  Auch  M.  Lange 
verweist  auf  sie. 

Infolge  von  Entwicklungs- 
hemmung kommt  die  Gestaltung 
des  peripheren  Extremitäten- 
abschnitts zu  kurz.  Wie  War- 
zen oder  kleine  Knospen  sitzen 

die  meist  durch  Nagelbildung  ausgezeichneten  Fingerchen  oder  Zehen  fast 
unvermittelt  am  Stamm  der  jeweiligen  Gliedmaße.  Man  fragt  sich,  wie  sie 
zu  deuten  seien.  Die  einen  meinen,  diese  Unterentwicklung  sei  ledighch 
Folge  frühzeitig  im  Embryonalleben  gestörter  Blutzufuhr;  man  sucht  nach 
amniotischen  Schnürringen,  um  das  zu  erklären,  findet  sie  aber  nicht,  oder  doch 


Fig.  37.  Rechter  Vorderarm  mit  knospen- 
artigen, kümmerhchen  Fingerchen  bei  distaler 
GHedmaßenhjrpoplasie.  (Beobachtung  von 
Valentin.) 
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nur  in  den  wenigsten  Fällen.  Kiewe  meint,  es  sei  kaum  denkbar,  daß  eine 
mechanische  Störung  der  Blutversorgung  ein  Verkümmern  der  Handwurzel 
und  Hand  bedinge,  wie  sie  z.  B.  unsere  Figg.  35,  38  u.  39  ausweisen.  Max 
Lange  neigt  einer  erbbedingten  Entstehung  dieser  eigenartigen  Fehlbildungen 
zu,  ohne  aber  ein  wesentlich  begründendes  Beobachtungsgut  beizubringen. 

Bekannter  als  die  eben  genannten  Gliedmaßenfehler  sind  die  folgenden: 
Ist  die  Entfaltung  eines  Teiles  oder  mehrerer  proximaler  Teile  der  Glied- 
maßenachse so  geringfügig,  daß  die 
Hände  oder  Füße  sehr  nahe,  ja  un- 
mittelbar dem  Schulter-  oder  Becken- 
gürtel angeheftet  zu  sein  scheinen, 
dann  bekommen  die  Gliedmaßen  Aehn- 
lichkeit  mit  Flossen.  In  der  Tat 
spricht  man,  seitdem  J.  Geoffroy 
St.-Hilaire  diesen  Zustand  mit  dem 
Aussehen   entsprechender   Teile  bei 


Fig.  38.  Distale  linksseitige  Vorderarm- und  Fig.  39.   Hand  mit  den  Finger- 

Handhypoplasie  mit  knopfartiger  Andeutung  Icnöspchen  des  in  Fig.  38  dargestellten 

der  5  Finger.  (Beobachtung  von  Valentin.)  Knaben. 

Cetaceen  und  Robben  verglichen  hat,  von  einer  ,, Phokomelie".  Geoffroy 
St.-Hilaire  gibt  selbst  auf  S.  212  des  2.  Bandes  seines  Buches  eine  Reihe 
von  Hinweisen  auf  menschliche  Phokomelen,  weitere  Literatur  siehe  bei 
M.  Salmon,  der  allerdings  in  wenig  glücklicher  Weise  die  chondrodystrophe 
Mikromelie  mit  der  phokomelischen  Kümmerform  vermengt!  Dabei  folgt 
er  Rudolf  Virchow,  der  in  einem  Vortrag  über  ,,die  Phokomelen  und 
das  Bärenweib"  (Verhau dl.  d.  Berl.  Gesellsch.  f.  Anthropol.,  Ethmol.  u. 
Urgeschichte,  1898,  S.  55 — 61)  Chondrodystrophie.  Rölirenknochenagenesie 
und  Ektromelie  durch  Strahlmangel  kurzerhand  nach  der  äußeren  „Robben- 
ähnlichkeit" zusammenordnete,  ein  Beginnen,  dem  wir  nicht  folgen  können^). 

1)  „Phoke"  (griech.)  =  Seehund,  Robbe.  —  „Ehtromelus"  (griech.)  =^  verstümmeltes 
Ghed. 


Hypoplasie,  Mikromelie,  Phokomelie,  Amelie,  Peromelie.  309 


Es  ist  der  Ausdruck  „Phokomelus"  nicht  glücklich.  Was  er  besagen  will, 
zeigt  am  besten  die  Zusammenstellung  von  3  Figuren  nach  Vrolik. 

„Phokomelie''  ist  kein  scharf  zu  begrenzender 
anatomischer  Begriff;  die  der  robbenähnlichen  Glied- 
maßenkürze zugrunde  liegenden  Umstände  können 


Fig.  40. 


Fig.  41. 


Fig.  40—42.  Phoko- 
melus ,    dessen  Hände 
unmittelbar  den  Humeri 
angefügt  zu  sein  schei- 
nen. Die  Oberarme  selbst 
verschwinden    in  der 
Weichteübedeckung  der 
Schulter.     (Nach  dem 
bei  FoERSTER  wieder- 
gegebenen Text  hätten 
Oberarme  und  Vorder- 
arme völlig  gefehlt ;  dem 
widersprechen  aber  die 
Bilder  des  Skelettes.)  An 
den  unteren  Extremi- 
täten  sind  stark  ver- 
klumpte   Femora  und 
je  eine  Tibia  vorhanden. 
Hände  und  Füße  sind  wohlgebildet. 
(Nach  W.  Vrolik,  Tafel 77.  Es  handelt 
sich  um  eine  von  Dumeril  beschrie- 
bene Persönlichkeit,  Marco  Catozze, 
die  mit  62  Jahren  in  Paris  1800  ver- 
storben ist.)  Vrolik  hat  für  den  von 
üim  so  klassisch  schön  abgebildeten 
Fall    auch    die  Muskelverhältnisse 

genau  beschrieben.  Der  Träger  dieser  Phokomehe,  Marco  Catozze,  hat  sich  lebhaft  fort- 
bewegt; war  er  müde,  spreizte  er  die  kurzen  Beinchen  so  weit,  bis  er  mit  den  Sitzhöckern 
•die  Unterlage  berührte. 


Fig.  42. 
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ganz  verschiedenartig  sein.  Klassische  Phoko- 
melen  mit  diuxhaus  wohlgeformten  Händen 
und  Füßen  sind  selten.  Oefter  ist  mit  der 
Phokomelie  ein  peripherer  Strablmangel  (so- 
genannter Strahldefekt")  verbunden,  wie 
dies  etwa  ein  von  mir  bereits  in  Aschoffs 
Lehrb.  d.  pathol.  Anat.  7.  Aufl  (1.  Teil,  S.  367, 
Tiz.  182 j  abgebildeter  männlicher,  neuge- 
borener Phokomelus  mit  schräger  Gesichts- 
spalte und  beiderseitiger  Ohrmuschelverküm- 
merung dartiit: 

Recht  ähnhch  verhielt  sich  ein  von 
Slingenberg  mitgeteilter  Phokomelus  (Fall 
XI,  S.  117),  den  er  auf  Tafel  VII  in  den 
Figg.  29  u.  30  wiedergegeben  hat.  Einen 
sehr  monströsen  allgemeinen  Phokomelus  mit 
Anenkephahe  hat  Blanchard  mitgeteilt. 
(Dorland-Hubeny). 


Fig.  43.  20  cm  langer  ektromeKscher  Phoko- 
melus ((J)  mit  beiderseitiger  Wangenspalte,  Gau- 
mendefekt, Wangenohr  und  Andeutung  von 
Lippen-  und  Augenlidspalte.  (Aufnahme  eines 
in  der  Salzburger  Gebäranstalt  beobachteten 
Monstrums.  P.  I.  Innsbruck  S'.-Nr.  344  vom 
18.  VIII.  1925.) 


Fig.  45. 

Fig.  44  u.  46.  Phokomelie  und  Ektromelie  beider  Arme  bei  einem  13jährigen 
Jungen.  Das  Röntgenogramm  läßt  einen  Oberarmmangel,  eine  hypoplastische  und  un- 
förmige Verbüdung  des  Radius  der  rechten  Seite,  sowie  eine  (sekimdäre  durch  Anpassung 
zu  erflärende  Biegung  und  Verdickung  der  Elle  bei  Mangel  des  Daumenstrahls,  Hypoplasie 
und  Kurzgliederigkeit  des  Zeigefingers  erkennen.  (Beobachtung  Erich  K.  von  Valentin.) 
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Oefter  ist  das  Verhältnis  so,  daß  nur  am  Schultergürtel  oder  nur  am 
Beckengürtel  eine  gewisse  Robbenähnlichkeit  durch  Mangelbildung  langer 
Knochen  zustande  kam. 

Daß  bei  Mißbildungen  aus  Gründen  mangelhafter  Strahlanord- 
nung mikromelische  bzw.  hypoplastische  Gliedverkürzung  vorkommt, 
zeigte  bereits  die  soeben  abgebildete  Beobachtung  „Erik  K."  von  Valentin. 
Noch  schlagender  überzeugt  ein  bei  Corning  entlehntes  Bild  einer  Beob- 
achtung Labhardts,  das  hier  in  Fig.  46  wiedergegeben  sei!  Ein  beider- 
seitiger Talipomanus  wohl  infolge  unterbüebener  Speichenbildung  war  in 
diesem  Fall  an  der  Kürze  der  Arme,  der  Klumphandstellung  und  dem 
Mangel  etlicher  Finger  schuld. 

Ganz  entsprechend  darf  man  die  in 
Figg.  46  a  u.  47  gekennzeichneten  Verhält- 
nisse an  den  Beinen  auffassen. 

Im  Fall  der  Fig.  46  a  u.  47  handelte 
es  sich  um  völligen  Mangel  (sogenannten 
,, Defekt")  der  Femora;  sie  waren  offenbar 
knorpelig  bei  dem  2  Monate  alten  Kind 
angelegt.  Ein  Röntgenbild  desselben  Kindes 
ließ  über  den  Tibiaepiphysen  eine  klumpige, 
nicht  ganz  symmetrische  Knochenbildung, 
entsprechend  den  distalen  Femurenden  fest- 
stellen, während  im  wohlgebildeten  Hüft- 
gelenk kein  knöcherner  Oberschenkelanteil 
—  aber  vielleicht  ein  knorpeliger  oder  doch 
bindegewebiger  —  gesessen  haben  mag. 
Dasselbe  Röntgenbild  des  nun  "ly^  Jahre 
alten  Kindes  tat  ein  langsameres  Wachs- 
tum der  linksseitigen  Tibia  dar.  Man  er- 
sieht hier  die  Wichtigkeit  der  in  Zeit- 
abständen zu  wiederholenden  Röntgen- 
aufnahmen für  die  Beurteilung  des  ganzen 
Wesens  solcher  Entwicklungsstörungen 
deutlich. 

Hinweisen  möchte  ich  hier  auch  auf  den  von 
Walther  eines  Hermaphroditismus  wegen  mitge- 
teilten Fall  S.  426/32  unseres  Göttinger  Beobach- 
tungskreises: Der  linke  Vorderarm  war  sehr  kurz, 
der  rechte  Vorderarm  fehlte  fast  ganz,  während 
die  Hände  gut  entwickelt  waren.  Aeußerhch  be- 
trachtet, müßte  man  dazu  neigen,  einen  Radiusmangel  anzunehmen,  wozu  auch 
ein  gewisses  Maß  von  Klumphandhaltung  veranlassen  konnte;  indes  zeigte  das 
Röntgenbild  vom  rechten  Radius  doch  ein  knöchernes,  hanf korngroßes,  kugeliges 
Gebüde,  vom  hnken  ein  1,8  cm  langes,  in  der  Mitte  zu  etwa  110°  gewinkeltes 
Knochenstäbchen.  So  erklärte  sich  hier  die  brachiale  Mikromehe  aus  Radiushypo- 
plasie. 

Höchst  merkwürdig  war  auch  eine  von  mir  an  einem  lebenden  Kalb  gesehene  Phoko- 
mehe  beider  Hinterläufe.  Das  Tier  erschien  dadurch  höchst  merkwürdig,  daß  es  ähnlich 
wie  ein  Frosch  im  Stall  ,,saß".  D.  h.  der  Eindruck  des  Sitzens  wurde  hervorgerufen  duixh 
jene  merkwürdige  Vielheit  von  Fehlern  der  hinteren  Gliedmaßen,  denen  knöcherne  Unter- 
schenkelbeine völlig  fehlten,  während  zwischen  den  hypoplastischen,  Femurkondylen  und 
dem  Tarsalskelett  eine  ganz  schlappe,  gewissermaßen  pseudarthrotische  oder  besser  ge- 
sagt bandartige  und  nicht  gelenkige  Verbindung  bestand ;  dazu  kam  nun  noch  eine  Strahl- 
vermehrung des  Mittelfußes  mit  Polydaktyhe  in  Form  einer  Verdoppelung  der  Klauen 
eines  jeden  Hinterfußes.  Im  übrigen  hat  das  Kalb  keine  Besonderheiten  dargeboten. 
(Bearbeitet  von  Breitenstein.) 


Fig.  46.  Beiderseitige  Kurz- 
armigkeit  infolge  antebrachialen 
Strahlmangels.  Sog.  Tahpomanus 
(Klumphände).  Fingermangel  ent- 
sprechend dem  Mangel  des  radialen 
Strahls.  (Nach  Labhakdt  aus. 
Corning.) 
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Neben  den  besprochenen  Formen  der  Phokomelie  kommen  nicht  so 
ganz  selten  jene  anderen  vor,  für  welche  sich  bei  Joachimsthal  und  bei 

Klaussner  Bilder  finden:  Nur  an 
einer  einzigen  Stelle  —  und  zwar  im 
Schulterbereich  —  findet  sich  eine 
flossenartig  angeheftete  Hand;  sie 
erwies  sich  bei  dem  10jährigen 
Knaben  (Fig.  48)  als  wohlausge- 
bildet fünf  fingerig,  während  die  von 
Klaussner  wiedergegebenen  Kinder, 
ein  Mädchen  von  12  Jahren  (Fig.  49) 
und  ein  Knabe  von  14  Jahren  als 
,,Perochiri"  ^)  nur  je  eine  unvoll- 
kommene Hand  mit  Beschränkung 
der  Fingerzahl  darboten. 

Diese  Beispiele  von  mono- 
melischer  Ausbildung  robbenartig 
kurzer  Hände  aus  dem  Beobach- 
tungskreis von  Klaussner  und 
Joachimsthal  betrafen  Kinder,  in 
deren  Familie  man  ähnliche  Vor- 
kommnisse nicht  kannte.  Daß  gleich- 
wohl in  solchen  Fällen  Erbkräfte 
im  Spiel  sein  können,  das  beweist 
ein  bei  Aschner  und  Engelmann 
wiedergegebener  bildmäßiger  Hin- 
Fig.  46  a.  weis  auf  Grandmaire,  dem  zwei 


Fig.  47. 

Fig.  46a  u.  47.  Phokomelie  und  Ektromelie  beider  Beine  bei  einem  2  Monate 
alten  Mädchen  (Elfiiede  R.  aus  Valentins  Beobachtung).  Das  Röntgenbild  zeigt  beider- 
seitige Femurhypoplasie,  sowie  Fehlen  der  Fibulae  und  der  lateralen  beiden  Gliedmaßen- 
strahlen der  Füße. 

Geschwister  mit  Phokomelie  zugrunde  liegen:  ein  Bruder  mit  rechtsarmiger, 
eine  Schwester  mit  beidarmiger  robbenartiger  Gliedkürze.  Slingenberg 


1)  „peros"  (griech.)  =  verstümmelt.  —  ,,Cheir"  (griech.)  =  die  Hand. 
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weist  auf  Krügers  Ausführungen  über  idioplasmatische  Veranlassung 
von  Phokomelie  hin,  insbesondere  auf  Mitteilungen  von  Flachsland 
und  von  M.  Romberg,  von  denen  der  eine  drei  Geburten  phokomelischer 
Kinder  durch  ein  und  dieselbe  Mutter,  der  andere  das  Vorkommnis  phoko- 
melischer Zwillinge  meldete. 

Aschner  und  Engelmann  haben  in  dem  fraglichen  Abschnitt  gegen 
die  offenbar  überalterte  und  falsche  Anschauung  Stellung  genommen, 
daß  dem  Fehlen  oder  kümmerUchen  Entwicklungsstand  langer  Röhren- 


gesammeltes und  zitiertes  Schrifttum  konnten  sie  nachweisen,  daß  es  ein 
Gen  bzw.  einen  Genkomplex  für  Röhrenknochenhypopiasie  bzw.  -aplasie 
(gewöhnlich  „Röhrenknochendefekt"  genannt)  gibt,  dessen  gestaltender 
(phänotypischer)  Wirkungsbereich  durch  endogene  Lokalisationsfaktoren 
bestimmt  wird.  lieber  die  zu  solcher  Schlußfolgerung  führenden  Einzel- 
heiten und  über  die  besonderen  Fragen  der  Auswirkung  der  Erbkräfte  in 
Fällen  der  zahlenmäßigen  Störungen  der  Skelettentwicldung  überhaupt  lese 
man  bei  Aschner  und  Engblmann  nach! 

Ohne  Zweifel  bedeuten  die  von  Aschner  und  Engelmann  zusammen- 
gestellten und  auf  ihre  Erbumstände  geprüften  —  alsdann  zur  tieferen 
Erkenntnis  der  teratogenetischer  Vererbung  allgemein  dienenden  Beob- 
achtungen einen  großen  Fortschritt  für  die  Auffassung  von  Mangelbildungen 


knocken  exogene,  mechanische  Ur- 
sachen zugrunde  lägen.  Unter  Hin- 
weis auf  ein  reichliches,  sorgfältig 


Fig.  48.  Einseitige  pliokomelische 
Hand  bei  einem  sonst  wohlgebildeten 
10jährigen  Knaben.  Zugehöriges  Schulter- 
blatt verkleinert,  Schlüsselbein  verkürzt. 
Zwischen  Handwurzel  und  Fossa  glenoi- 
dalis  ein  auf  wenige  Zentimeter  tastbarer 
bindegewebiger  Strang.  Finger  etwas  ver- 
kürzt. Zwischen  den  Grundgliedern  des 
Mittel-  und  Zeigefingers  je  eine  schwimm- 
hautähnliche Gewebsbrücke.  Geringe 
Beuge-  und  Streckleistungen  konnte  die 
Hand  ausführen.  Zur  Regelwidrigkeit 
der  rechten  Schultergür-telhälfte  trat  hier 
noch  eine  Abplattung  der  Brustwarze. 
(Nach  Joachimsthal.) 


Fig.  49.  Einseitige,  verkrüppelte, 
dreifingerige,  phokomehsche  Hand  eines 
12jährigen  Mädchens  mit  einer  geringen 
Wirbelsäulenbiegung  im  Sinn  linksge- 
wölbter dorsaler  SkoUose  und  rechts- 
gehöhlter LumbalskoHose.  Die  Hand  bot 
zwei  Mittelhandknochen  dar;  sie  war  in 
den  äußersten  Gelenken  beweglich,  nicht 
in  den  Mittel-  und  Grundgelenken  der 
Finger.  Aktive  Bewegungen  waren  un- 
möglicli.  Zwischen  dem  Schulterblatt  und 
der  Hand  glaubte  man  ein  kleines,  der 
Form  nach  näher  nicht  faßbares  Knochen- 
stück zu  fühlen,  vielleicht  das  Rudiment 
einer  Oberarm-  und  Vorderarmknochen- 
anlage.   (Nach  Klaussner.) 
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und  Aplasien  im  Gliedmaßenbereich,  also  für  viele  mikromelische,  hypo- 
plastische, phokomeUsche  und  auch  amelische  Erscheinungen;  immerhin 
darf  man  aber  nicht  übersehen,  daß  auch  bei  solchen  Gedankengängen 
in  dem  ganzen  Kranz  von  verwirklichenden  Faktoren  auch  exogene 

Einflüsse    eine    Rolle    zu  spielen 
j,^  haben.    So  nimmt   es  uns  auch 
nicht  wunder,  der  einseitigen  Glied- 
maßenhypoplasie  und   der  mono- 
melischen  Phokomelie,   ebenso  wie 
der  einseitigen  Amelie  bei  zweifellos 
a  amniotisch    schwerst  veränderten 
Früchten  gelegentlich  zu  begegnen, 
wie  dies  etwa  für  das  in  Fig.  50 
wiedergegebene    Neugeborene  zu- 
^  trifft. 

Freilich  ist  auch  bei  Beurteilung 
solcher  Befunde  oft  genug  Zuiück- 
^  haltung  nötig.  Wir  pflegen  manche 
Vorkommnisse,  ähnlich  denjenigen 
der  Fig.  50,  auf  Rechnung  amnio- 
tischer Ursache  zu  nehmen,  meist 
ohne  ernst  daran  zu  denken,  daß 
etwa  die  amniotische  Störung,  die 
sich  in  Strängen,  Hautzipfeln, 
Schnürringnarben  u.  dgl.  offenbart, 
sonstigen  Fehlbildungen  derselben 
f>  Frucht  gleichgeordnet  sein  kann, 
Fehlern,  die  gar  nicht  amniotisch 
erklärbar  sind.  Ein  Beispiel  mag 
j  beleuchten,  welche  Skepsis  hier 
am  Platze  ist:  Ich  sah  wäh- 
rend meiner  Innsbrucker  Tätigkeit 
die  Frucht  eines  männlichen  An- 
enkephalus  mit  Rhachischisis ;  sie 
war  außerdem  durch  einen  links- 
seitigen Armmangel  (Abrachie)  bei 
wohlausgebildetem  Schulterblatt  und 
durch  eine  UnvoUkommenheit  des 
Unken  Beins  ausgezeichnet,  wobei 
das  Femur  nur  in  einem  kümmer- 
lichen Anteil  zur  Ausbildung  kam, 
die  Fibula,  ein  Teil  des  Tarsus  und 
die  laterale  Partie  des  klumpig  ge- 
stellten subluxierten  linken  Fußes 
fehlte;  dieselbe  Frucht  trug  einen 
Bauchbruch  (Fig.  50  a).    Von  am- 


Fig.  50.  Amniotisch  geschädigte 
menschliche  Mißgeburt  mit  seitlicher 
Rumpfspalte  und  Vorfall  von  Eingeweide- 
teilen und  mit  phokomelischer  Verküm- 
merung der  L'nken  oberen  Gliedmaße  (e). 
Bei  a  und  &  zahheiclie  Reste  amniotischer 
Verwachsung,  zum  Teü  in  Form  von 
SiMONARTSchen  Bändern,  zum  Teil  in 
Form  von  epidermisierten  Hautgewebs- 
anhängen  oder  -brücken.  Bei  d  ein  Einriß 
der  Haut  in  der  Halsgegend,  während  der 
Geburt  entstanden.  (Eigene  Beobachtung. 
P.  I.  Göttingen.) 


niotisehen  Anhängseln ,  Schnür- 
furchen u.  dgl.  keine  Spur!  Gleichwohl  neigte  man  früher  sehr  zur  An- 
nahme amniotischer  Genese  in  solchem  Fall.  Aber  ebenso  wie  wir  heute 
weit  entfernt  sind,  die  Entstehung  der  Rhachischisis  und  Anenkephalie 
auf  äußere  Einflüsse  zu  beziehen,  können  wir  den  hier  am  linken  Bein 
festgestellten  fibularen  Strahlmangel  exogenen  Umständen  zuschreiben; 
es  wäre  widersinnig,  nun  zu  behaupten,  der  Mangel  des  linken  Armes  käme 
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von  äußerer  Einwirkung.  —  Stellen  wir  solcherlei  Erfahrungen  gegeneinander, 
dann  wird  uns  das  eine  Mar:  Wir  wissen  über  das  ursächUche  Ineinander- 
greifen von  pathologischen  Lebensumständen  der  Frühentwicklung  sehr 
wenig,  ja  fast  nichts ;  wir  können  oft  genug  im  Einzelfall  die  Bedingungen 
der  fehlerhaften  GHedmaßenbildung  nicht  erklären,  und  alles,  was  wir  als 
„Erklärung"  lesen,  bildet  meist  nur  eine  Fragestellung.  — 

Besonderer  Teilnahme  erfreuten  sich  von  jeher  jene  merkwürdigen 
menschlichen  Lebewesen,  bei  denen  die  Ausbildung  der  Beine  oder  der 
Arme  in  paralleler  Gleichheit  unterblieb  oder  doch  nur  in  äußerst  winziger 
Andeutung  erfolgte.   Man  spricht 

hier  meist  von  dem  Zustand  der  /^^^Il<^^\ 


Fig.  50a.  Pause  des  Röntgenbildes  eines  männlichen  Neugeborenen  mit  Anenkephalie, 
Rhachischisis,  Bauchbruch,  linkem  Armmangel,  Knker  FemurunvoUkommenheit,  Unkem 
Fibula-  und  entsprechendem  Fußwurzel-,  Mittelfuß-  und  Zehenmangel.  (Beobachtung 
des  Path.  Inst.  Iimsbruck.  —  Die  Einzelheiten  der  Schattengebung  des  Kopfes  und  Halses 
überschnitten  sich  so  kompUziert,  daß  auf  ihre  Wiedergabe  in  der  Skizze  verzichtet  wurde.) 

Streng  genommen  umschließt  der  Name  ,, Amelie"  den  Mangel  des  ganzen  Melos, 
d.  h.  auch  des  zugehörigen  Knochengürtelanteils.  Dies  scheint  aber  für  den  Menschen 
kaum  zuzutreffen,  wenigstens  nicht  für  alle  vier  Gliedmaßen.  Stern  meldete  eine  Mono- 
podie  mit  Mangel  auch  der  Beckenhälfte  auf  der  befallenen  Seite.  Bekannt  sind  Fälle 
von  akardialer  Zwilhngsbüdung,  wie  Opitz  eine  vorgewiesen,  mit  völligem  Mangel 
des  Schultergürtels,  ein  Vorkommnis,  das  für  akephale  oder  pseudoakephale  (=  schein 
bar  kopflose)  Früchte  aus  freier  Zwillingsschwangerschaft  öfter  zutreffen  karm,  weil 
die  ganze  vom  Aortenbogen  her  ernährte  Körpergegend  benachteUigt  ist  und  ver- 
kümmerte, wenn  sie  sich  überhaupt  über  erste  Anfänge  ihrer  Anlage  hinaus  entwickeln 
konnte.  —  Für  das  Tierreich  hat  nach  Zumpe  Schäfer  bei  einer  monobrachialen 
Katze  auf  der  Seite  des  fehlenden  Armes  auch  einen  Schulterblattmangel  fest- 
gestellt; dasselbe  glückte  Demeter  für  eine  Beckenhälfte  und  den  zugehörigen  Hinter- 
lauf bei  einem  Rind.  —  Im  übrigen  sind  abrachiale  und  apodale  Amehe  ^)-Vorkomm- 


1)  ,, abrachial"  =  armlos;  ,,monobrachiar'  =  einarmig;  ,,apodar'  =  fußlos;  ,,mono- 
podal"  =  einfüßig. 


Amelie. 
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nisse  bei  Pferden,  Hunden,  Rindern,  Schweinen,  Ziegen,  Katzen,  ebenso  wie  beim  Reh 
teils  paarweise,  teils  an  einer  Extremität  aufgezeichnet  worden  (Zumpe). 

Nicht  alles,  was  auf  den 
ersten  Blick  als  Amelie  ange- 
sprochen wird,  ist  in  der  Tat 
ein  Gliedmaßennlangel;  es  kann 
eine  Hypoplasie  dahinter  stecken. 
Durch  Valentins  Güte  konnte 
ich  einen  weiblichen  Säugling  mit- 
untersuchen, der  auf  den  ersten 
Anblick  ein  völliges  Fehlen  beider 
Arme  und  Hände  bei  vorhan- 
denem Schulterblatt  im  Sinn 
brachialer  Amelie  darbot;  in- 
des ließ  sich  bei  näherer  Muste- 
rung feststellen,  daß  an  Stelle  des 
Armes  jeweils  in  der  Schulterge- 
lenksgegend das  Ende  minutiöser 
Gliedmaßen  mit  einem  bzw.  zwei 
in  Nagelglieder  auslaufenden  Fin- 
gerchen aus  der  Weichteildecke 
hervorragte. 

In  Fig.  31  seines  MißbUdungs- 
buches  hat  Slingenberg  ein  neuge- 
borenes Mädchen  dargestellt,  das  links 
an  Stelle  des  Oberschenkels  —  einem 
Fingerchen  nicht  unähnlich  —  ein  wurm- 
dünnes „Anhängsel"  aufwies;  dies  An- 
hängsel ließ  sich  als  allerkleinste  und 
sehr  rudimentäre  Ausbildung  des  linken 
Beines  auffassen,  bzw.  einer  fast  nur 
daktylisch  anmutenden  Extremität,  die 
distal  in  ein  NagelgUed  aushef ,  proximal 
aber  einer  höchst  mangelliaften  Becken- 


Fig.  51. 


L  


Fig.  52.  Fig.  53. 

Fig.  51—53.    Angeborene  scheinbare  Abrachie  mit  hypoplastischen  Aermchen, 
bzw.  in  Einzelfinger  auslaufenden  Stummelchen  in  der  Schultergegend.    Fig.  52.  Blick 
auf  die  rechte  Schulter.    Fig.  53.  Bück  auf  die  linke  Schulter  (in  natürKcher  Größe). 
(Lichtbilder  von  B.  Valentin.) 

hälfte  der  Unken  Seite  angeheftet  war.  Das  rechte  Bein  imd  die  rechte  Beckenhälfte, 
dazu  das  Os  sacrum  erwiesen  sich  dagegen  als  wohlentwickelt. 
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Die  vorhin  gesehene  scheinbare  Abrachie  (=  abrachiale  Mißbildung), 
die  kümmerliche,  rudimentäre  Form  eines  Beines  im  Fall  von  Slingen- 
BERG  und  daneben  etwa  das  nachfolgende  Bild  des  als  Benedikt  For- 
ma zini  bekannten  27jährigen  Mannes  beweisen  ohne  weiteres  die  un- 
mittelbare Verwandtschaft,  den  grenzenlosen  Zusammenhang  der  phoko- 
melischen  aus  Hypoplasie  oder  Aplasie  von  Röhrenknochen  entstandenen 
Fehlbildungen  mit  denen  der  Amelie. 

Bei  der  völligen,  echten  Amelie  sollte  man,  wie  in  dem  von  mir  ver- 
öffentlichten Fall  einer  mikrognathischen,  arm-  und  beinlosen  Frucht  mit 

Trichterbrust  einen  wirklich  voU- 


Fig.  54.  Fig.  55. 

Fig.  54.  Brachiale  Amelie  und  krurale,  kümmerliche  Phokomehe  (Pero-  und  Ektro- 
Phokomelie)  eines  27jährigen  Paduaners  mit  Namen  Benedikt  Formazini,  der  am 
26.  XI.  1791  in  Amsterdam  gezeichnet  worden  ist.  (Nach  einer  Zeichnung  aus  Blumen- 
bachs Besitz  in  der  Sammlung  des  Patholog.  Instituts  Göttingen.) 

Fig.  55.  AmeUe,  Mikrognathie,  Trichterbrust,  lokale  gedeckte  Unterkieferspalte. 
(Eigene  Beobachtung.    P.  I.  Straßburg  i.  E.) 

gut  gebildet  zu  sein  (Fig.  55).  Bei  R.  Kirstein  finden  sich  dazu  noch 
weitere  Einzelheiten.  Wie  die  nachfolgenden  Beispiele  erkennen  lassen, 
ist  überdies  mit  der  Amelie  in  Schulter-  oder  Hüftgegend  recht  oft  eine 
Peromelie  (Stummelbildung)  einer  oder  beider  Gliedmaßen  des  anderen 
Extremitätengürtels  verbunden. 

Die  Eigenart  der  ganz  atypischen,  d.  h.  unphysiologischen  Kieferknochendurch- 
trennung  unter  dem  verzogenen  linken  Mundwinkel  heß  mich  im  Fall  der  Fig.  55  überlegen. 
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ob  nicht  das  ganze  Monstrum  als  amniogene  Bildung  zu  betrachten  sei.  Ich  bin  dieser 
Meinung  aber  nicht  erlegen,  sondern  betonte  ausdrücklich,  daß  für  den  gleichmäßigen 
Mangel  aUer  vier  GHedmaßen  endogene  embryonale  Ursachen  maßgebend  sein  könnten, 
zumal  damals  bereits  Schwalbes  Mitteilung  über  Amelie  der  vorderen  Extremitäten  bei 
vier  Dachshunden  eines  Wurfes  geschehen  war. 

Dieser  Beobachtung  mikrognathischer  Amelie  stelle  ich  eine  andere 
an  die  Seite,  welche  aus  der  Amtszeit  von  Gustav  Pommer  im  Museum 
des  Innsbrucker  Pathologisch-anatomischen  Institutes  steht.  Es  handelt 
sich  um  eine  nicht  totale,  sondern  im  Schulter-  bzw.  Armbereich  pero- 

melische,  im  Hüftbereich  aber  amelische 
Gliedmaßenverkümmerung. 

Bemerkenswert  ist  an  den  beiden  Vorkomm- 
nissen der  Figg.  55  u.  56  die  Kinnkleinheit.  Ich 
habe  dieses  Zusammentreffen  von  Kümmerform 
des  Unterkiefers  und  von  Ghedmaßenmangel  schon 
1914  bei  einer  Aussprache  in  der  Straßburger 
Mihtärärztüchen  Gesellschaft  als  Wahrscheinlich- 
keitsbeweis für  eine  endogene  Entstehung  in  An- 
spruch genommen,  erregte  aber  damit  Widerspruch. 
Heute  würde  mir  die  bessere  Kenntnis  famihären 
Vorkommens  von  Mikrognathie  (Kaumheimer)  zm- 
Hüfe  kommen;  die  Kenntnis  famihärer  Peromehe 
ist  noch  immer  nicht  ganz  gesichert,  es  sei  denn, 
daß  eine  durch  sog.  „Strahldefekt"  entstandene 
ektromehsche  Stummelbildung  vorliegt. 

Besonders  sei  hier  auch  einer  von 
Slingenberg  abgebildeten  Frucht  gedacht 
(seines  Falles  V),  die  im  Ausmaß  der  Güed- 
maßenmißbildungen  der  von  Pommer  be- 
obachteten Mißbildung  (unserer  Fig.  56) 
ähnelt.  Freihch  hatte  Slingenbergs  Frucht 
insofern  eine  Besonderheit,  als  das  Gesäß 
besser  ausgebildet  und  jederseits  gegen  den 
Oberschenkelansatz  hin  stumpf  konisch,  ja 
rundlich  in  den  Weichteilen  abgegrenzt  war. 
Jeder  dieser  stumpfkonischen  Fortsätze  trug 
• —  ganz  entsprechend  den  Verhältnissen 
unseres  in  Fig.  63  wiedergegebenen,  von 
Blume  anatomisch  geklärten  Falles  —  eine 
Vertiefung  am  äußersten  Ende,  die  wieder- 
um ausgefüllt  war  von  einem  knopfartigen, 
durch  "Weichteilstiel  mit  dem  Stumpf  ver- 
bundenen ,, Appendix",  deren  linksseitigen 
das  Kind  willkürlich  etwas  bewegen  konnte. 
Die  zu  dieser  Beobachtung  von  Slingenberg  weitläufig  niedergelegte  Ana- 
mnese der  Mutter,  ein  prachtvoller  Beitrag  zu  dem  unausrottbaren  Wahn 
des  Versehens  als  eines  psychodynamischen,  die  Formbildung  steuernden 
kausalen  Umstandes,  kann  mehr  der  Erheiterung  als  einer  Ueberzeugung 
dienen,  zumal  gleich  zwei  Schreckmomente  nacheinander  erst  die  Bein-, 
dann  die  Armanomalie  bedingt  haben  sollten.  —  Weitere  Beispiele  mehr 
oder  weniger  symmetrischer  Amelie  sind  beschrieben  und  abgebildet 
unter  anderem  bei  Otto,  bei  Joachimsthal,  bei  Klaussner  und  bei 
Slingenberg. 

Der  Fall  Ottos  betraf  einen  reifen  männlichen  Fetus,  der  dort,  wo  die  Arme  und 
Beine  am  Rumpf  hängen  sollten,  je  ein  eigenartiges  Knöpfchen  trug,  die  als  narbenartige 
Knoten  angesprochen  wurden.  Otto  nannte  die  ganze  Erscheinung  in  Anlehnung  an  die 


Fig.  56.  Brachiale  Peromehe, 
knirale  Amelie  einer  männlichen 
Frucht  mit  Mikrognathie.  (P.  I. 
Innsbruck.  Beobachtung  von 
G.  Pommer.) 
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Tierpathologie  ein  „Monstmm  apodum"!).  —  Joachimsthal  hat  als  Ergebnis  , .sogenannter 
fetaler  Amputation"  ein  5  Monate  altes  Mädchen  beschrieben,  das  doch  immerhin  noch 
ganz  kurze,  gleichmäßig  lange,  konisch  zulaufende  (8 — 9  cm 
lange)  Oberarmstummel  trug;  an  den  äußersten  Enden  zeigten 
diese  Stummel  leichte  Hauteinziehungen.  Der  hnke  Ober- 
schenkel war  als  5  cm  langes  Rudiment  mit  knopfartiger 
Erhöhung  und  darum  erfolgter  geringer  Hauteinziehung  vor- 
handen; er  schien  aktiv  und  passiv  freibeweglich.  Rechts 
fehlte  der  Oberschenkel  —  äußerhch  betrachtet!  —  voll- 
kommen; hier  zog  die  Haut  ohne  Narbe  ,, glatt  über  das 
Becken  hinweg".  —  Klaussner  hat  beim  Kapitel  ,, End- 
defekte" einen  weibhchen  Säughng  mit  völligem  Mangel  aller 
Gliedmaßen  geschildert.  An  Stelle  der  Gliedmaßen  befand 
sich  jeweils  eine  knopfartige  Erhabenheit  der  Narbe  ,,in 
trichterförmiger  Einsenkung"  —  Wir  hören  und  sehen 
also  immer  wieder  die  knopfförmige,  von  Slingenberg  als 
Appendix  benannte  ,, Knospe"  am  äußersten  Teil  innerhalb 
einer  Weichteileinsenkung.  Später  wird  sich  zeigen,  daß  hier 
nicht  einfach  von  ,, Narben"  gesprochen  werden  darf). 

Das  soeben  benannte  Beispiel  Joachimsthals 
müßte,  wenn  man  es  schärfer  zufassend  benennen 
wollte,  als  Beispiel  brachialer  Peromelie  und 
kruraler  Amelie  bezeichnet  werden.  Dabei  fragt 
sich  noch,  ob  die  kegelförmig  spitz  endende  Form 
der  Oberarmstummel  nicht  auf  die  Möglichkeit 
dessen  verweist,  daß  hier  aus  Gründen  mangelhafter 
„Strahlentwicklung"  —  also  im  Sinn  sogenannten 
,, Strahldefektes"  höchsten  Grades  —  die  Armverun- 
staltung entstand.  Man  könnte  die  Frage  noch 
weiter  ausdehnen,  nämlich,  ob  nicht  gewisse  Amelie- 
vorkommnisse  mit  Resten  des  proximalen,  sich 
distal  scharf  verjüngenden  Röhrenknochens  über- 
haupt im  Rahmen  des  Mangels  der  Extremitäten- 
strahlen zu  betrachten  seien.  Dies  ist  keine  müßige 
Frage,  weil  für  Strahldefekte  eine  erbliche  Ent- 
stehungsmöglichkeit durchaus  in  Rechnung  gestellt 
werden  kann. 

Vorkommnisse  eigener  Beobachtung  queren  End- 
mangels von  Gliedern  zeigt  Fig.  57,  während  die 
Figg.  58  u.  59  mehr  oder  minder  symmetrisch  an- 
geordnete Vorkommnisse  sogenannter  Peromelie 
der  vier  Gliedmaßen  dartun. 

Es  sind  solcherlei  Vorkommnisse  als  Folgen 
und  Beispiele  fetaler  Amputationen  aufgefaßt. 


Fig.  57.  Ungleich- 
mäßigePeromelie 
eines  weiblichen  21  cm 
langen  Fetus  der  Main- 
zer Hebammenlehran- 
stalt. Das  (hier  nicht 
wiedergegebene)  Rönt- 
genbild zeigte  eine  sym- 
metrische Verkr  üppelung 
der  Oberarme :  Beide 
Humeri  waren  vorhan- 
den. An  Stelle  der 
Vorderarme  nur  ein 
Knochenkern  jenseits 
der  Ellbeuge  an  beiden 
Stummeln.  Die  rechte 
Beinanlage  schien  bei 
guter  Ausbildung  der 
Beckenhälfte  ganz  zu 
fehlen,  während  die  linke 
eine  wohl  größtenteils 
knorpelige,  kümmerliche 
Femurbildung  enthielt. 
(P.  I.  Mainz.) 


1)  ,,apodus"  (griech.)  =  fußlos. 

2)  Man  vergleiche  auch  Holländers  Fig.  65  in  seinem 
Buch:  ,, Wunder,  Wundergeburt  und  Wundergestalt'- (S.  128). 

Freihch  deutet  dort  der  Verfasser  die  knopfartigen  Bildungen  in  der  Mitte  der  Bein- 
stummel falsch;  das  sind  keine  Zeichen  oder  Reste  amniotischer  Abschnürung,  sondern 
äußerst  hypoplastische  Gebilde  an  Stelle  der  nicht  zustande  gekommenen  peripheren 
Gliedmaßenabschnitte;  vgl.  dazu  Blume. 

3)  Die  soeben  erwähnte  Beobachtung  von  Slingenberg  (Fall  V,  S.  72,  Tafel  IV, 
Fig.  14)  hat  Murk  Jansen  für  seine  Theorie  der  Mißbildungsentstehung  durch  äußeren 
Druck  in  unzulässiger  Weise  herangeholt.  Obwohl  ich  bei  Slingenberg  nur  finden  kann, 
daß  die  besagte  Frucht  —  abgesehen  von  den  Gliedmaßenfehlern  —  nur  noch  durch  eine 
Gaumenexostose  auffiel,  spricht  Murk  Jansen  unter  hervorragend  schlechter  Umriß- 
wiedergabe der  Fig.  14  (Tafel  IV)  Slingenbergs  von  Defekten  des  Ohres,  der  Haut  und 
der  Nase  jenes  Kindes,  das  als  Beispiel  einer  ,,Hemi-Ektromene"  bezeichnet  wurde. 
[„Hemi"  (griech.)  =  halb,  ,,Ektromeüe"  (griech.)  =  Ghedmaßenverstümmelung.] 

Schwalbe- Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III,  i.  21 
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beschrieben  und  immer  wieder  demonstriert  worden.  Man  faßte  als 
..amniotische  Narbe"  die  trichterartige  Vertiefung  bzw.  die  grabenförmige 
Einsenkung  um  jene  knopfähnlichen  Enden  der  Gliedstummel  auf  und 
ließ  sich  daran  genügen.  Indessen  fehlten  doch  meist  greifbare  Amnions- 
bänder,  auch  boten  die  Röntgenbilder  nicht  so  scharfe,  deutliche  Ab- 
setzungen der  Knochen  in  den  fraglichen  Stummeln  dar,  wie  es  etwa  die 
Fig.  60  für  eine  Perodaktylie  zeigt,  die  ohne  allen  Zweifel  durch  amnio- 
tische Abschnürung  entstanden  war.  Vielmehr  mußte  der  ganze  Befund 
denjenigen  unbefriedigt  lassen,  der  sichere  Hinweise  auf  Amnionseinwir- 
kungen  suchte.  Dies  trifft  nun 
aber  nicht  nur  Vorkommnisse  von 
Peromelie  aller  vier  Extremitäten 
oder  doch  eines  Gliedmaßenpaares, 
vielmehr  mußte  auch  die  Natur 
einseitiger  Amelie  oder  Peromelie 

eines  Armes  oder  Beines  oft  genug  f 
nachdenklich  machen.  ^iöik' 


Fis;.  58. 


Fig  59. 


Fig.  58.  Symmetrische  Peromelie  eines  10,6  cm  langen  Embryo  der  Mainzer 
Hebammenlehranstalt.  Sein  Röntgenbild  ergab  eine  Stummelbildung  im  Kai-pal-  bzw. 
Tarsalgebiet  der  Gliedmaßen.  (P.  I.  Mainz.) 

Fig.  59.  Peromelus  des  7.  Schwangerschaftsmonats  (Mainzer  Hebammenlehranstalt). 
Sektion  ergab  völlige  Ordnung  der  inneren  Organe.  Röntgenbild  tat  dar,  daß  die  Peromelie 
nicht  ganz  gleichmäßig  war.  An  den  Beinen  endeten  die  Stummel  symmetrisch  im  Tarsal- 
gebiet  mit  je  einem  fast  kugeligen,  erbsengroßen  Knochengebilde.  An  den  Armen  fehlte 
rechts  jeder  Anhaltspunkt  für  den  Carpus.  Links  war  zwar  kein  knöchernes  Gebilde  der 
Handwurzel,  aber  doch  deutlich  ein  einzelner  knöcherner  Metakarpalknochen  gegeben. 
(P.  I.  Mainz.) 

So  teilte,  wie  oben  schon  erwähnt,  mein  Mitarbeiter  Rainer  ein  männ- 
liches frühgeborenes  Kind  mit  Fehlen  der  Nieren  und  fraglicher  Abschnürung 
der  rechten  unteren  Gliedmaße  mit.  [Man  hat  wenig  gedankenvoll  solch 
monopodale  Früchte  auch  als  „Pseudosirenen"  benannt,  ein  Brauch,  der 
Irrtümer  veranlassen  kann;  richtig  ist,  daß  sie  ins  Gebiet  sirenoider 
Mißbildung  gehören  können.] 

Aeußerlich  betrachtet  hatte  sich  in  der  Abgangsgegend  des  fehlenden  rechten  Ober- 
schenkels eine  etwas  schrumpfige,  als  „Narbe"  aufgefaßte,  4  mm  lange,  1  mm  breite  Stelle 
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gezeigt,  durch  die  man  das  Femurrudiment  als  umschriebenes,  hartes  Gebilde  tasten 
konnte.  Im  übrigen  war  das  Kind  noch  durch  eine  Kloakenbildung  bei  Mangel  des  Mast- 
darms, der  Afteröffnung  und  wohlgebildeter  Geschlechtsteile  ausgezeichnet.  Rainer  hat 
nun  durch  sorgsame  Präparation  festgestellt,  daß  trotz  des  rechtsseitigen  Beinmangels  eine 
Arteria  ischiadica  angelegt  war,  nicht  aber  eine  Arteria  femorahs.  Es  muß  folgendes  bedacht 
werden:  ,,Bei  5  mm  langen  Embryonen  sproßt  aus  der  Arteria  umbihcalis  ein  kleines  Gefäß 
in  die  Beinanlage  aus.  Der  Stamm  der  Arteria  umbilicahs  wird  dadurch  zur  Arteria  ihaca 
commimis.  Das  aussprossende  Gefäß  wächst  dui^ch  den  Plexus  ischiadicus  hindurch  und 
gelangt  auf  die  Hinterseite  des  Beines,  wo  es  an  der  Fußplatte  mit  5  Arteriae  digitales 
endigt.  Dieses  Gefäß  ist  die  Arteria  ischiadica.  Vom  Beckenabschnitt  dieser  Arterie 
sproßt  ein  Gefäß  zur  Vorderseite  des  Oberschenkels,  die  Arteria  femoralis  aus,  das  die 
Blutversorgung  der  unteren  Extremität  übernimmt,  während  sich  die  Arteria  ischiadica 
weitgehend  zurückbildet  und  im  späteren  Leben  nur  noch  als  kleine  Arteria  comitans 
nervi    ischiadici  erhalten  ist"  (Rainer). 

Der  tatsächliche  Befund  in  Rainers 
Fall,  verglichen  mit  dem  Gang  der  physio- 
logischen Gefäßentwicklung,  tut  dar,  daß  die 
Mangelbildung  oder  der  Defekt  vor  Anlage 
der  Arteria  femorahs  eingetreten  sein  mußte, 
d.  h.  bei  einem  Embryo,  der  noch  nicht 
die  Länge  von  20  mm  erreichte.  In  jener 
Zeit  ist  nun  die  Extremitätenknospe  so 
klein,  daß  an  eine  bei  ihr  bemerkbare 
Schnürwirkung  schwer  zu  glauben  ist. 

Rainer  hat  die  Entstehung 
der  rechtsseitigen  kruralen  Peromelie 
seines  Falles  offen  gelassen;  er 
wußte  nicht,  sollte  er  sie  als  eine 
„spontane  Verkümmerung"  oder  als 
eine  Abstoßung  auffassen.  Ich  meine, 
heute  auf  Grund  mehr  umfassender 
Einsicht,  man  müsse  hier  auf  eine 
endogene  Ursache  zurückgreifen,  die 
gleichzeitig  mit  der  unterbliebenen 
Nierenentwicklung  und  der  gestörten 
Differenzierung  der  Nabelgefäße,  der 
Harnblase,  der  Geschlechtsorgane, 
des  Mastdarms  das  rechte  Bein  am 
Auswachsen  verhindert  habe.  Daß 
dabei  auch  exogene  Umstände  mit- 
spielten, läßt  sich  nicht  sagen.  Es 

geht  nicht  leicht  an,  für  ein  und  denselben  Organismus  die  Nierenaplasie  als 
endogen,  die  Peromelie  als  exogen  entstanden  zu  denken;  wie  die  Dinge 
sich  hier  abspielten,  wissen  wir  nicht,  aber  daß  sie  nicht  einer  mechanischen 
Amnionswirkung  zu  danken  waren,  darf  behauptet  werden.  Im  übrigen 
begegnen  wir  derselben  Mißbildung  wieder  bei  Besprechung  der  „sirenoiden 
Monopodie".  Die  Eigenart  der  Nabelschnur  (mit  nur  1  Schlagader)  ver- 
weist Rainers  Beobachtung  insgesamt  unter  die  Sirenoiden,  für  die 
man  heute  eine  im  Keim  gelegene  Ursache  annimmt.  — 

Stoßen  wir  also  auf  jene  Fragestellungen  nach  der  Möglichkeit  einer 
amniotischen  Erklärung  von  Peromelien,  die  schon  im  voraus- 
gehenden Abschnitt  gekennzeichnet  worden  sind,  so  nmß  man  bedenken, 
daß  man  nicht  kurzerhand  von  allen  den  geschilderten  Amelievorkomm- 
nissen  oder  Stummelbildungen  als  fetalen  bzw.  amniogenen  Amputations- 
folgen oder  Abschnürungen  sprechen  darf,  daß  vielmehr  schwer  begreif- 
liche Wachstums-  und  Bildungshemmungen  vorliegen  können,  die  in 
ganz  verschiedener  Stärke,  bald  sehr  früh,  bald  relativ  spät,  eintreten 

21* 


Fig.  60.  Röntgenbild  der  in  Fig.  10 
u.  11  wiedergegebenen  Hand  einer  extra- 
amnial  entwickelten  Frucht  mit  Finger- 
verstümmelung (Perodaktyhe).  (Beobach- 
tung von  Valentin.) 
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und  eine  große  Vielheit  der  Spielarten  solcher  Mißbildung  zu  bedingen 
vermögen. 

Sehr  lehrreich  erscheint  mir  eine  im  Gesichtskreis  des  Göttinger  Path. 
Institutes  beobachtete,  von  unserem  anatomischen  Kollegen  Werner  Blume 


sorgfältig  durchpräparierte  und  untersuchte  weibliche  Frucht  mit  beider- 
seitig kruraler  und  einseitig  brachialer  Peromelie. 

Fig.  63  zeigt  die  äußeren  Verhältnisse  der  vom  Scheitel  bis  zum  Steiß  30  cm  langen, 
4  Wochen  alten  Frucht;  besonders  bemerkenswert  sind  die  Endlmöpfe  an  den  Ober- 
schenkelsturameln,  wobei  wiederum  jeder  Knopf  von  einer  Axt  Ringgraben  umzogen  war. 
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Im  Verfolg  anderer  Fragestellung  präparierte 
Blume  das  Becken  dieses  Fetus  und  fand  dabei 
Verhältnisse,  wie  sie  die  Figg.  64  u.  65  dartun. 
Es  ergab  sich  beiderseits  unterhalb  der  Spina 
iliaca  ant.  superior  ein  etwa  bohnengroßes  Ge- 
bilde, das  proximal  etwas  halsartig  eingeengt 
erschien  und  sich  distal  verbreitete;  diese  Ge- 
bilde erwiesen  sich  als  knorpelige  Stummel.  Sorg- 
fältigste und  vorsichtigste  Zerlegung  ergab  nun 
aber  einen  zusammengesetzten  Bau  der  zunächst 
ganz  einheitlich  erschienenen  Stummel;  mehrere 
Anteile  setzten  die  Femuranlage  zusammen;  die 
Teile  waren  unter  sich  bindegewebig  verbunden. 
Das  eine  kleinere  Stückchen  stellte  den  Trochan- 
ter  major  dar,  ein  anderes  den  Femurkopf,  der 
mit  dem  Acetabulum  synchondrotisch  verbunden 
war;  ein  drittes  den  Femurschaft;  dieser  war 
verkörpert  durch  das  bohnengroße,  auf  dem  Hüft- 
bein reitende,  unterhalb  der  Spina  iliaca  ant. 
angetroffene  Knorpelstück ;  der  Trochanter  major 
lag  proximal  dorsal,  distal  davon  lag  die  übrige 
Femuranlage,  die  im  wesenthchen  den  Kopf  dar- 
stellte. Zu  betonen  war  die  Gleichsinnigkeit 
dieser  Anlage  auf  beiden  Seiten;  auch  traten 
jederseits  Züge  des  Musculus  iliopsoas  und  des 
mittleren  und  des  kleineren  Gesäßmuskels  mit 
den  proximalen  Randbezirken  der  beiden  Knor- 
pelanteile in  Beziehung.  Das  Acetabulum  war 
stark  verändert,  nicht  gehöhlt,  sondert  eher 
vorgewölbt.  Auch  sonst  war  das  Becken,  und 
zwar  in  der  Region  des  Beckenausgangs,  ver- 
ändert, weit,  wie  wenn  die  Beckenwände  kaudal 
auseinandergestrebt  hätten.  Blume,  der  in  allen 
Einzelheiten  diese  Beckenverhältnisse  beschrieben 
hat,  spricht  die  Beckenveränderungen  als  Folge 
der  gestörten  Femurform  und  ihres  unterbHe- 
benen  Wachstums  an. 

Die  geradezu  überraschende 
Gleichsinnigkeit  derFehlformbeider 
Oberschenkelanlagen  nach  Gestalt, 
Größe  und  Lage,  dann  die  knorpelige 


Fig.  63.  Beiderseitige  krurale 
und  einseitig  brachiale  Peromehe, 
$  4  Wochen  alt.  (P.  I.  Göttingen; 
bearbeitet  von  Blume.) 


Fig.  64  u.  65.  Vorderansicht  und  halbseitliches  Röntgenbild  des  Beckens  von  der 
in  Fig.  63  dargestellten  peromehschen  Frucht.  (Nach  Blume.) 
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Unterteilung  der  fraglichen  Stummel  hat  Blume  mit  Recht  veranlaßt, 
eine  amniotische  Erklärung  für  das  Zustandekommen  dieser  kruralen  Pero- 
melie abzulehnen;  er  nimmt  dafür  endogene  Umstände  in  Anspruch,  die 
wahrscheinlich  an  die  elterhchen  Geschlechtszellen  oder  doch  an  das  Keim- 
gut eines  der  Eltern  gebunden  waren. 

Blume  hat  dagegen  die  Peromelie  des  rechten  Armes  der  Frucht  als 
amniotisch  bedingte  Veränderung  bezeichnet,  weil  man  an  ihrem  Ende 
eine  ,, narbig"  bezeichnete  leichte  Einziehung  gefunden,  unter  der  der 
Knochen  des  Humerus  zu  tasten  war.  Ich  bin  nicht  ganz  sicher,  ob  diese 
,, narbige  Einziehung",  die  wir  selbst  bei  der  Sektion  des  Kindes  so  benannt 
hatten,  wirklich  eine  ,, Narbe"  war  und  ob  nicht  vielleicht  auch  die  brachiale 
Peromelie  unabhängig  von  Amnionsschäden  hier  gedeutet  werden  müßte. 

Was  die  Beckenveiänderungen  bei  Amelie  bzw.  Peromelie  usw.  betrifft, 
so  trifft  Blume  das  Richtige  in  der  Forderung,  weiteres  Beobachtungsgut  durchzusehen. 
Es  gibt  dafür  einstweilen  nur  wenig  Brauchbares.  Schliephake  beispielsweise  hat  das 
Becken  eines  Amelns  beschrieben.  —  In  meine  Studien  über  fetale  Mißbildungsbecken 
habe  ich  auch  eine  Beobachtung  eines  stark  verkürzten,  ektromelischen  Beines  bei  einer 
Frucht  mit  angeborener  Bauchspalte,  verdeckter  Kloake  und  Rhachischisis  einreihen 
können ;  dort  zeigte  sich  die  Verkümmerung  der  entsprechenden  Beckenhälfte  sehr  deut- 
lich. • —  Grünwald  hat  im  Göttinger  Pathol.  Institut  ebenfalls  eine  Frucht  mit  einem 
dammwärts  verschobenen  Bauchwandbruch  beschrieben,  die  zugleich  einherging  mit 
einseitigem  Mangel  von  Niere,  Harnleiter  und  Geschlechtsdrüse ;  diese  Frucht  bot  das  Bild 
stark  verdrehter  und  aus  ihrer  Normalhaltung  verzogener  unterer  Gliedmaßen  bei  einem 
Mangel  wesentlicher  Teile  der  rechten  Beckenhälfte ;  das  verlagerte,  im  übrigen  nicht  etwa 
verkürzte  und  wohlgeformte  Bein  war  mit  dem  Kreuzbein  bindegewebig  verbunden;  nur 
der  Schenkelkopf  war  ungewöhnlich  geformt;  dazu  war  die  Wirbelsäule  stark  verkrümmt 
und  durch  lumbodorsale  Rhachischisis  ausgezeichnet.  Was  nun  diese  Frucht  besonders 
bemerkenswert  machte,  das  war  ein  eigenartiger,  als  Ueberbleibsel  amniotischer  Strang- 
bildung gedeuteter  Fleischzapfen  hoch  oben  und  innen  am  rechten  Oberschenkel,  der  aus 
einem  Bindegewebsstock,  überzogen  von  Haut,  bestand.  Es  schien  also  hier  ein  Hinweis 
auf  amniotische  Veränderungen  gegeben.  In  der  Tat  hat  Grünwaldt  die  Skelettstörung 
als  amniotisch  geschehen  ausgelegt.  Ich  bin  nicht  durchaus  über  diese  Erklärung  be- 
ruhigt. (Vgl.  darüber  Näheres  im  Abschnitt  der  sirenniden  Mißbildungen!).  Jedenfalls 
kann  man  die  Fülle  der  vorliegenden  Beobachtungen  nicht  auf  Grund  primärer  Amnions- 
unregelmäßigkeit  einheitlich  erklären,  wenn  überhaupt  der  als  amniogen  angesprochene 
Hautzapfen  so  richtig  gedeutet  wui'de;  es  ist  nicht  auszuschUeßen,  daß  es  sich  um  den 
Rest  der  rechtsseitigen  Skiotalanlage  handelte;  denn  auf  der  gleichen  Seite  bestand  ja 
die  Agenesie  von  Niere  und  Ureter  und  Hoden,  die  nie  und  nimmer  als  amniogene 
Folge  gelten  könnte.  —  Weitere  einschlägige  Mitteilungen  finden  sich  bei  R.  Massart 
und  bei  F  J.  Barkman. 

Mir  scheint,  daß  sich  hier  abermals  —  und  mit  Hinweis  auf  ein  nicht 
geringes  Beobachtungsfeld  —  die  Frage  nach  der  Berechtigung  einer 
amniogenen  Erklärung  von  Störungen  der  Form  der  Extremitätengürtel 
und  der  Gliedmaßen  selbst  bei  gar  nicht  seltenen  Vorkommnissen  erhebt, 
welche  menschhche  Früchte  betrifft,  die  ausgezeichnet  sind  durch  Zentral- 
nervensystems-bzw. Wirbelsäulen-  oder  Schädelmißbildungen,  durch  mächtige 
seitliche  Rumpfspalte  mit  Eingeweidevorfall  und  durch  Amelie,  Peromelie, 
Ektromelie  oder  hypoplastische  Krüppelform  einer  Extremität,  manchmal 
auch  zweier  GHedmaßen.  Für  diese  Fragen,  die  mein  Lehrer  Hanns  Chiarj 
unter  Hinweis  auf  die  Wahrscheinlichkeit  übergeordneter  amniotischer  Ein- 
wirkung erklärt  wissen  wollte,  ist  noch  viel  an  Einzelbeobachtungen  durch- 
zuuntersuchen ,  um  jene  Sicherheit  der  Ueberschau  zu  gewinnen,  die 
schheßlich  eine  wohlgestützte  Erklärung  zulassen  wird  (vgl.  dazu  auch 
Kiewe!).  Jedenfalls  können  wir  ähnlich,  wie  dies  Pol  für  die  Finger- 
kürze (Brachyphalangie)  getan,  die  er  von  der  durch  amniotische  Be- 
einträchtigung entstandenen  Stummelform  der  Finger  (Perodaktylie) 
abtrennte,  für  die  Fülle  der  Peromelie-Vorkommnisse  verschiedene  Wege 
der  formalen  Genese  heute  bereits  vermuten.    Und  wenn  in  den  obigen 
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Zeilen  eine  aufrichtige  Skepsis  gegen  die  früher  auch  von  mir  vertretene 
Meinung  einer  viel  häufiger  zutreffenden  Erklärung  amniogener  Entstehung 
einschlägiger  peromelischer  Veränderungen  zum  Ausdruck  kommt,  so  ist 
dies  auf  eine  jetzt  weitere  und  vertiefte  Erfahrung  zurückzuführen.  Ich 
habe  schon  auf  die  Meldung  Ernst  Schwalbes  über  einen  Wurf  von 
mehreren  Dachshunden  mit  brachialer  Amelie  hingewiesen.  Möglicherweise 
gelingt  es  späterhin  auch  für  den  Menschen,  die  Wahrscheinlichkeit  einer 
erbbedingten  Entstehung  amelischer  Gliedmaßenfehler  darzutun. 

Es  soll  aber  dies  Kapitel  nicht  abgeschlossen  werden,  ohne  darauf  hinzuweisen, 
daß  von  Murk  Jansen  mehr  als  von  anderen  Forschern  der  letzten  Dezennien  in  weitest- 
gehender Weise  schlechten  Ammonsverhältnissen  die  Ursache  für  allerlei  Schwächen  des 
fetalen  Wachstums  zugeschoben  worden  ist.  Aber  dieser  Versuch  Murk  Jansens,  der 
bei  manchen  KHnikern  zunächst  sehr  gläubige  Aufnahme  fand,  fordert  durchaus  Ein- 
wände des  Zweifels  heraus,  was  bereits  Valentin  betont  hat,  und  zwar  durchaus  mit 
Recht!  Man  kann  schon  bei  aufmerksamer  Lesung  seiner  Theorien  über  Wesen  und 
Werden  der  Achondroplasie  (d.  h.  der  Chondrodystrophia  fetalis  Kaufmann),  die  im 
Untertitel  der  deutschen  Ausgabe  mit  ,,AnenzephaUe"  und  ,,KakomeUe"  zusammen- 
gestellt, ist,  durch  seine  Darlegungen  nicht  froh  und  gar  überzeugt  werden;  denn  er  be- 
handelt die  so  vielfach  angenommene,  aber  doch  recht  problematische  Amnionsenge 
wie  eine  Selbstverständhchkeit ;  die  Vorstellung,  das  menschhche  Amnion  vermöge  den 
Embryo  etwa  von  der  vollendeten  3.  Schwangerschaftswoche  ab  zusammenzudrücken, 
aufzurollen,  ist  geradezu  wie  ein  Grundsatz  vorgetragen.  Für  die  chondrodystrophische 
Mikromelie  wird  diese  Anschauung  angewendet,  ohne  auch  nur  den  Versuch  zu  machen, 
sich  mit  der  Chondrodystrophie  als  Sippschaftsvorkommnis  auseinanderzusetzen.  Mehr 
noch!  Das  enge  Amnion  könne  tiefliegende  Gewebsteile  eines  ,,ganz  normalen"  Embryo 
zerstören;  das  könne  es  mit  oder  ohne  gleichzeitiger  Verletzung  der  Haut.  In  diesem 
Sinn  werden  von  ihm  auch  Amelie  und  Peromelie  bzw.  die  von  ihm  als  ,, symmetrische 
Hemi-  und  Ektromelie"  benannten  Mißbildungen  ursächlich  zu  deuten  versucht,  wie  sie 
2.  B.  auch  Fig.  63  auf  S.  323  dieses  Buches  zeigt.  Da  nun  aber  in  solchen  Fällen  Kopf  und 
Gesäß  gut  gebildet  sind,  auch  die  Wirbelsäule  nichts  von  Aufrollung  zeigt,  muß  Murk 
Jansen  zur  Hilfserklärang  greifen,  daß  im  Verlauf  des  Embryonallebens  die  Achse  der 
Frucht  auch  wieder  der  deformierenden  Kraft  zu  entwachsen  vermöge,  was  etwa  in  der 
6.  Woche  des  Keimlebens  begänne.  Uns  muß  es  als  eine  ganz  ungerechtfertigte  Behauptung 
erscheinen,  wenn  wir  lesen,  das  Knorpelstadium  des  Skelettes  sei  die  Periode  der  De- 
formierung  der  Gliedmaßen,  sie  sei,  kurz  gesagt,  die  Periode  der  ,,Kakomehen".  Das 
alles  sind  keine  Erklärungen!  Dies  alles  rechnet  z.  B.  kaum  mit  der  Ungleichheit  der  Ent- 
wicklungsfristen für  obere  und  für  untere  Ghedmaßen;  es  sind  nur  weit  hergeholte  und 
nicht  bewiesene  phantasievolle  Vermutungen,  deren  Unwahrscheinlichkeit  aufleuchtet, 
wenn  man  sich  bemüht,  Mißbildungen  verschiedener  Gruppen  entsprechend  analysieren 
zu  wollen,  wenn  man  das  morphologisch  Aehnliche  selbst  wieder  in  verschiedene  Gruppen 
zu  teilen  gezwungen  wird  und  wenn  man  beachtet,  was  heute  zu  dem  einen  und  anderen 
Vorkommen  die  Sippenbetrachtung  zu  sagen  weiß! 

Peromelie  kommt  bei  Tieren  nicht  so  selten  vor.  Freilich  hat  die 
Tierheilkunde  die  Namensverwendung  besonders  eingerichtet.  Guelt  z.  B. 
verwendet  das  Wort  Peromelie  als  Oberbegriff  im  Sinne  von  Gliedmaßen- 
mangel überhaupt  und  nennt  ein  völlig  gliedloses  Tier  ,,Peromelus  amelus", 
während  er  bei  Mangel  der  Vorderläufe  von  „Peromelus  abrachius",  bei 
Mangel  nur  eines  Vorderlaufes  von  ,, Peromelus  monobrachius"  spricht. 
ZuMPE  hat  diese  Benennungsart  als  wenig  geeignet  gekennzeichnet.  Er 
wählte  eine  Art  der  Bezeichnung,  die  der  unserigen  ziemlich  entspricht. 
Für  ihn  ist  Peromelie  der  Mangel  peripherer  Knochen  einer  Extremität. 
Bemerkenswert  ist  der  Hinweis  von  Zumpe,  daß  bei  Tieren  Peromelie  nicht 
so  selten  mit  Kopfmißbildungen  vereinigt  sei,  wobei  er  insbesondere  auf 
Beobachtungen  von  Joest  und  von  Schellenberg  verweist. 

In  JoESTs  Fall  handelte  es  sich  um  ein  Kalb  mit  Aprosopie,  Brachygnathie  imd 
Peromelie  der  vier  Läufei).  Schellenberg  beschrieb  ein  porenzephalisches  Schwein  mit 
Metakarpal-  und  Metatarsalhypoplasie. 

1)  ,, Brachygnathie"  (griech.)  =  kurzer  Kiefer.  —  ,, Aprosopie"  (griech.)  =  Gesichts- 
mangel. —  ,, Porenzephalie"  (griech.)  =  umschriebener,  lochartiger  Mangel  oder  Schwund 
im  Himbereich. 
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Daß  sich  unter  dem  Namen  der  ,:,Peromelie"  recht  verschieden  ent- 
standene Stummelbildungen  der  Extremitäten  vorfinden,  zeigten  wohl  die 
vorausgehenden  Zeilen.  Es  gibt  Formen  hypoplastischer  Endverkümmerung 
an  Gliedmaßen  (sogenannte  „angeborene  Spontanamputation"),  für  die  man 
keine  familiäre  Häufung,  kein  erbliches  Vorkommen  bis  heute  feststellen 
konnte  (Valentin,  Kiewe).  Wenn  nun  neuerdings  Eugen,  News  in  dieser 
Hinsicht  zitiert  werden  und  auf  eine  dort  mit  Bild  versehene  Mitteilung  ver- 
wiesen wird,  so  ist  richtig,  daß  es  sich  da  um  einen  Beleg  für  eine  höchst 
bemerkenswerte  geschwisterliche  brachiale  und  tibiofibulare  Peromelie  bei 
6  Kindern  einer  14köpfigen  brasilianischen  Familie  handelt;  auch  Kiewe 
bringt  das  Bild  dieser  Beobachtung,  das  geradezu  erschüttern  kann.  Aber 
in  diesen  Fällen  einer  Familie  lagen  —  dem  Bild  nach  zu  schließen  —  keine 
quer  endenden,  sondern  schräg,  konisch  auslaufende  Stümpfe  vor.  Mit 
Valentin  muß  ich  sagen,  daß  diese  menschliche  Beobachtung  einer  familiären 
Häufung  peromeler  Verkrüppelung  ganz  eigenartig  erscheint,  aber  soweit 
wir  sehen  können,  nicht  völlig  klärend  wiedergegeben  ist.  Es  liegt  der 
Gedanke  nahe,  hier  habe  eine  familiäre  Häufung  von  sogenannten  ,, Strahl- 
defekten" in  peromelischer  Form  Ausdruck  gefunden;  daß  Mangelbildungen 
im  Sinn  der  Gliedmaßenstrahlen  familiär  auftreten  können,  ist  aber  bekannt 
(siehe  bei  Aschner  und  Engelmann  das  Kapitel  der  ,, Ektromelie",  S.  46  ff., 
darunter  den  Stammbaum  mit  ,, Enddefekten"  nach  Draper  McKinder!). 

Trifft  also  die  Tatsach«  zu,  daß  es  schräg  endende  Peromelie  auf  Grund 
besonderer  Keimgutsbeschaffenheit  der  Eltern  usw.  gibt,  wofür  das  Beispiel 
der  Eugen.  News  vielleicht  in  schlagender  Art  hinweist,  so  ist  damit  nicht 
gesagt,  daß  alle  Formen  der  Amelie  und  Peromelie  so  zu  deuten  seien. 
Gerade  für  die  Peromelie  müßte  man  etwa  folgende  vier  MögHchkeiten 
der  Entstehung  zulassen: 

1.  Quere  Stummelbildung  durch  fetale  Absetzung  infolge  rasch 
durchgreifender  amniotischer  Abschnürung ; 

2.  Mehr  oder  weniger  quere  Stummelbildung  nach  distaler  Dystrophie 
und  Verödung  infolge  subakuter  örtlicher  Ernährungsstörung 
(etwa  auch  amniogener  Einengung?); 

3.  Quere  Stumpfbildung  bei  Aplasie  oder  äußerster  Hypoplasie 
distaler  Gliedmaßenanteile  aus  undurchsichtigen,  endogenen 
Gründen ; 

4.  Keilförmig,  mehr  oder  weniger  spitz  zulaufende  Stummelbildung 
als  Ausdruck  weitgehender  Strahlbeeinträchtigung  im  Sinn  erb- 
lich erwiesener  Möglichkeit  des  Vorkommens  sogenannter  End- 
defekte. 

Für  die  verschiedenen  Formen  der  Stummelbildung  die  Entwick- 
lungsfrist zu  bestimmen,  wird  im  Fall  der  Gruppen  2 — 4  sehr  schwierig, 
ja  nach  dem  Anfangspunkt  der  Störung  überhaupt  nur  dann  und  wann 
vermutungsweise  möglich  sein.  Anderseits  gilt  die  Aplasie  von  Gelenken 
ohne  die  vollkommen  knorpelige,  wenn  auch  noch  so  hypoplastische  Anlage 
einer  Gliedmaße  oder  eines  Gliedmaßenabschnitts  als  Hinweis  auf  die 
knorpelige  Stufe  der  normalen  Gliedmaßenentwicklung,  die  für  Arme  und 
Beine  etwas  verschieden  anzusetzen  ist^).  Jedenfalls  sind  es  sehr  früh 
erfolgende  Veränderungen,  die  sich  so  eigenartig  auswirken.  Und  sicher- 
lich spielen  Umstände  des  Erschreckens  und  Versehens  der  Schwangeren 
ursächlich  nicht  mit,  mögen  sie  noch  so  oft  in  den  Anamnesen  eine  Rolle 
spielen ! 


1)  Vgl.  die  Ausführungen  im  Anfang  dieses  Kapitels,  S.  300 — 302. 
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Von  Interesse  ist  das  Lebensschicksal  der  liand-  oder  fußlosen  Geschöpfe. 
Man  betrachte  in  dieser  Hinsicht  die  Bilder,  die  Eugen  Hollaender  auf  den  Seiten  113 
bis  130  seines  Buches  über  Wunder,  Wundergeburt  und  Wundergestalt  gebracht  hat! 
Dort  findet  man  eine  ganze  Reihe  von  „Fußkünstlern"  und  anderen  Monstren,  die 
Hollaender  kurzweg,  aber  wenig  zutreffend,  als  ,, Halbmenschen"  und  Viertelsmenschen" 
bezeichnet  hat.  Nicht  zu  vergessen  ist,  daß  bei  PeromeHe  einer  Hand  oder  eines  Beines, 
ja  selbst  bei  Peromelie  beider  Beine  und  geringem  Fehler  der  Hände  durch  Anpassung 
und  Uebung  gleichwohl  eine  fruchtbringende  Lebensarbeit  von  den  einschlägigen  Ge- 
schöpfen geleistet  werden  kann,  wenn  sie  rechtzeitig  dafür  geschult  und  ausgebildet  werden. 
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Nachtrag 

zu  den  Gliedmaßenfehlern  aus  plazentarer  Beeinträchtigung 
und  zu  den  Fehlern  hypoplastischer  Herkunft. 

Während  des  Reindruckes  der  vorausgehenden  Hauptstücke  ergab 
sich  die  Notwendigkeit,  auf  Grund  neu  erschienener  Mitteilungen  noch 
einmal  das  im  Titel  gekennzeichnete  Fragengebiet  zu  prüfen. 

Wie  die  Fortsetzung  einer  bösen  Tat,  wirkt  sich  in  unserem  Schrift- 
tum die  Idee  vom  häufigen  Vorkommen  amniogen  entstandener  Stummel- 
bildungen der  Gliedmaßen  aus.  Die  ,, angeborene  Amputation"  spielt  leider 
auch  bei  der  Deutung  angeborener  hypoplastisch-stummelhafter  Glied- 
maßen oder  gar  des  angeborenen  Strahlmangels  mit  dem  Effekt  des  Stummel- 
gliedes eine  unverantwortlich  große  Rolle.  Darauf  wurde  neuerdings  vom 
Verf.  in  einem  Aufsatz  (Münch,  med.  Wochenschr.  1936,  S.  259)  eingegangen, 
was  dann  zu  einem  Briefwechsel  nach  mehreren  Seiten  führte.  Aus  diesem 
Erlebnis  leite  ich  die  Notwendigkeit  ab,  hier  noch  einmal  auf  die  fraghchen 
Dinge  zurückzukommen. 

Man  muß  im  Heer  der  Gliedmaßenmißbildungen,  deren  Vielgestaltig- 
keit aus  Mitteilungen  jüngerer  Zeit  von  EsAu  und  von  Nigst  ohne  weiteres 
hervorgeht,  die  Stummelbildungen  an  Armen  und  Beinen  unter  besonderer 
Voraussetzung  beurteilen.  Haberland  und  Pfotenhauer  überschrieben 
einschlägige  Mitteilungen  als  Beobachtungen  „angeborener  Amputation", 
ohne  daß  meines  Erachtens  der  Inhalt  ihrer  Arbeiten  diese  ätiologische 
Bestimmung  zweifellos  rechtfertigte. 

Wenn  Haberland,  dessen  Ausführungen  in  meinem  Aufsatz  (Münch, 
med.  Wochenschr.  1936,  H.  6)  kritisch  beleuchtet  sind,  briefhch  noch  ein- 
mal auf  eine  Narbe  am  Ende  des  Vorderarmstummels  seines  Mannes  hin- 
weist, um  damit  die  Annahme  einer  amniogenen  Schnürung  zu  rechtfertigen, 
kann  ich  ihm  nicht  folgen.  Es  mußte  im  Fetalleben  jenes  Menschen  gar 
keine  Schnürung  erfolgt  sein,  und  dennoch  konnte  sich  an  der  Spitze  des 
Armstummels,  d.  h.  an  dem  etwas  konisch  zulaufenden  Stumpfende  eine 
linsengroße,  trichterförmig  eingezogene  ,, Narbe"  ohne  Druckempfind- 
lichkeit und  ohne  Hindernis  der  Verschiebung  auf  der  Unterlage  finden. 
Solche  Vertiefungen,  Grübchen,  Hauttrichter  usw.  wurden  früher  sehr 
allgemein  —  auch  von  mir  —  als  Narben  amniogener  Herkunft  angesprochen. 
Gerade  die  im  vorigen  Abschnitt  zitierten  Untersuchungen  von  Blume 
(siehe  S.  323  dieses  Buches)  taten  aber  recht  schlagend  dar,  daß  solche 
Grübchen  oder  Ringfurchen  anders  erklärt  werden  müssen.  Sie  dürften 
die  Folge  ungleichen  Wachstums  sein.  Wenn  das  Ende  einer  Gliedmaßen- 
knospe in  der  Weiterentwicklung  stehenbleibt,  gleichzeitig  aber  der  Weich- 
teilmantel des  schon  bestehenden  Abschnittes  mit  dem  zunehmenden  Alter 
saftig  herauswächst,  dann  kann  am  Ende  vom  Rand  her  eine  geringe 
Weichteilüberwallung  gegenüber  der  gehemmten  Skleroblastenkuppe  zu- 
stande kommen,  in  deren  Zentrum  dann  also  eine  Vertiefung  der  Haut 
gesehen  werden  muß.  Es  erscheint  in  diesem  Sinn  der  Befund  der  Ver- 
schieblichkeit solcher  Grübchen-  oder  Trichterstellen  über  der  Unterlage 
sehr  bezeichnend! 

Fragte  nun  jemand,  warum,  wie  im  Fall  Haberlands,  geradezu  scharf 
und  quer  begrenzt  an  Gelenklinien  solche  Verödung  der  peripheren  Glied- 
entwicklung einsetzte,  so  daß  man  später  durchaus  den  äußeren  Eindruck 
des  ,, Abgesetztseins"  des  fehlenden  Teils  gewinnen  mag,  dann  weiß  ich 
den  Grund  dafür  nicht  anzugeben;  aber  ich  weiß,  daß  bei  Früchten  mit 
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Peromelie  aller  4  Extremitäten,  die  nicht  amniotisch  bedingt  sein  konnte^ 
ebenfalls  in  der  Gelenkmitte  erfolgte  Stummelbildung  zu  finden  war. 

Nun  könnte  in  der  Tat  am  Ende  eines  Gliedstummels  rein  hypoplasti- 
scher Natur  eine  echte  Narbe  vorkommen;  dies  näher  zu  beleuchten,  ist 
die  zweite  Beobachtung  Pfotenhauers  außerordentlich  wichtig,  weil  sie 
zeigt,  daß  minutiöse,  den  Fingern  homologe  Endknöspchen  des  hypoplasti- 
schen Gliedstummels  veröden  und  vor  unseren  Augen  abfallen  können; 
dort,  wo  sie  abfielen,  kann  natürlich  eine  Narbe  bleiben; 

In  Pfotenhaiters  Arbeit  traf  dies  für  einen  5jährigen  Jungen  mit  Peromelie  des 
linken  Vorderarmes  zu.  Darüber  ist  gesagt:  ..Die  Entbindung  der  Mutter  hat  nach  normaler 
Schwangerschaft  in  einer  Frauenklinik  stattgefunden.  Es  handelte  sich  um  eine  Spontan- 
geburt. An  dem  Armstumpf  waren  5  kleine  Hautanhänge  in  der  Anordnung 
von  Fingern  vorhanden,  von  denen  3  allmählich  blau  wurden  und  beim 
Baden  abfielen.  Die  beiden  restlichen  entsprachen  dem  2.  und  3.  Finger.  Auf  dem 
Stummel  des  3.  Fingers  entwickelte  sich  ein  Nagel." 

Aus  dieser  Beobachtung  geht  hervor,  daß  der  Befund  einer  echten 
Narbe  am  Stumpfende  allein  noch  nichts  für  „angeborene  Amputation" 
beweist. 

Es  scheint,  daß  der  verbreitete  und,  wie  ich  meine,  meist  irrtümliche 
Gebrauch  der  Diagnose  „angeborene  Amputation"  in  Verbindung  mit 
dem  Gedanken  der  erblichen  Häufung  amniotischer  Störungen 
zurückgeht  auf  falsche  Auslegung  des  Befundes  von  Gliedstummeln  Neu- 
geborener infolge  ,, Strahldefektes",  den  ich  besser  als  „ Strahlmangel 
bezeichnen  möchte.  Wir  wissen  bestimmt,  daß  solche  Mangelhaftig- 
keit in  der  Strahlentwicklung  der  Arme  und  Beine,  der  Hände 
und  Füße  in  familiärer  Häufung  auftreten  kann.  Im  Rahmen  der  soge- 
nannten ,,Ektrodaktylie"  kommen  solche  Enddefekte  vor.  Betreffen  sie 
den  Vorderarm  oder  den  Unterschenkel,  so  laufen  deren  Stumpfe  auffallend 
lang,  spitzkonisch  zu.  Offenbar  hat  man  in  ungenügender  Kenntnis  der 
anatomischen  Voraussetzungen  solche  Stummel  als  amniotisch  entstanden 
hingenommen  und  —  da  die  familiäre  Häufung  derartiger  Strahlfehler 
mehr  und  mehr  an  den  Tag  kam  —  nun  kurzhändig,  aber  falsch  den  Ge- 
danken der  erblichen  amniotischen  Voraussetzung  für  sie  geschöpft. 

Hier  ist  nun  ein  ganz  zweifellos  erfolgter  Irrtum  richtigzustellen, 
der  sich  an  die  verschiedenenorts  erfolgte  Veröffentlichung  und  Deutung 
des  Bildes  einer  südamerikanischen  Mestizenfamilie  mit  Häufung  stummel- 
gliedriger  Kinder  anschloß,  ein  Vorkommnis,  dessen  ich  auf  S.  326  dieses 
Buches  bereits  gedacht  habe; 

In  einer  Hauszeitschrift  der  deutschen  LG  Farbwerke  ist  1933  durch  Joesting 
das  familiäre  Vorkommnis  (angeblich)  amniotischer  Spontanteilabschnürungen"  in  Bild 
und  Wort  mitgeteilt  worden.  Ein  anderes  Bild  derselben  Mestizenfamilie  findet  sich 
—  herübergenommen  aus  einer  Veröffentlichung  der  Eugenical  News  in  der  Zeitschiift 
„Eugenik"  1930,  Bd.  1,  H.  2.  Von  ihr  übernahm  1932  Kiewe  das  Bild,  das  er  aber  immerhin 
mit  einer  gewissen  Zurückhaltung  kommentiert  hat.  1934  schrieb  wiederum  an  Hand 
einer  Abbildung  derselben  Familie  Ludwig  Seitz  einen  Aufsatz,  dessen  Zusammen- 
fassung dem  Titel  entsprach:  ,, Spontanamputationen  durch  amniotische  Fäden 
können  mit  primärer  Minderwertigkeit  der  Fruchtanlage  zusammen- 
hängen." Seitz  ging  von  der  meines  Erachtens  irrigen  Voraussetzung  aus,  es  seien  die 
Mißbildungen  an  den  im  Bild  festgehaltenen  4  Mestizenldndern  durch  amniotische  Fäden 
bedingt  gewesen.  Das  ist  aber  nicht  erwiesen,  und  der  Versuch,  es  zu  begründen, 
ist  gar  nicht  unternommen.  Es  würde  auch  nicht  gelungen  sein;  denn  die  Wiederholung 
der  an  allen  4  Gliedern  von  6  oder  7  Kindern  ganz  gleichartigen  —  man  möchte  fast 
sagen  ,, harmonisch  angeordneten"  —  spitzkonischen  Stummelbildung  an  Armen  und 


1)  2  Kinder  starben;  es  sind  daher  nicht  alle  krüppelhaften  Kinder  der  Familie  auf 
den  Lichtbildern  festgehalten  worden. 
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Unterschenkeln  spricht  absolut  gegen  eine  mechanische  Veranlassung  i)  durch  so  unregel- 
mäßige Schnürungen,  wie  wir  sie  aus  Beobachtung  echter,  nachweisbarer  amniogener 
Strangwirkung  gut  genug  kennen.  (Vgl.  S.  283  ff.  dieses  Buches.) 

Durchaus  berechtigt  hat  Valentin  betont,  daß  man  aus  der  Bild- 
betrachtung jener  südamerikanischen  Familie  keine  Schlüsse  ziehen  könne, 
um  den  bisher  geltenden  Umstand  zu  erschüttern,  es  lasse  sich  für  ange- 
borene amniotische  Abschnürungen  einstweilen  die  erbliche  Natur  nicht 
erweisen.  Mit  anderen  Worten  gesagt:  ,,Man  kann  nicht  an  Hand  der  spitz- 
konischen erblichen  Gliedstummelbildurg  infolge  Strahlmangels  des  Sklero- 
blastems  den  Nachweis  für  die  erbUche  Natur  amniotisch  bedingter  Ab- 
schnürungsstummel  erbringen,  weil  eben  jener  Strahlmangel  mit  amniogener 
Beeinträchtigung  nichts  zu  tun  hat."  Und  Valentins  Aufforderung,  Be- 
nennungen wie  ,, fetale  Amputation",  ,, Spontanamputation",  ,, intrauterine 
Ghedablösung"  oder  „.  .  .  Gliedverlust"  durch  eine  andere  kritisch  haltbare 
Bezeichnung  zu  ersetzen,  ist  um  so  mehr  berechtigt,  als  heute  aus  prakti- 
schen Gründen  der  Rassenhygiene  das  sichere  Vererbungswissen  von 
Mutmaßungen  streng  zu  trennen  und  sauber  zu  kennzeichnen  ist. 

Ich  benutze  die  Gelegenheit  nachträglich  noch  einiges  zu  ergänzen: 

Beobaclitungen  mehr  oder  weniger  allgemein  ausgeprägter  Peromelie,  die  zu 
den  seltenen  Vorkommnissen  der  Amehe  hinübei führen  (Figg.  55  bis  59  und  Fig.  63  des 
vorigen  Hauptstückes)  können  in  der  Notwendigkeit  der  Einteilung  in  eine  der  4  Gruppen 
auf  S.  326  gewiß  Schwierigkeiten  machen.  Es  fragt  sich,  ob  man  in  ihnen  nicht  Beispiele 
des  Strahlmangels  ersehen  muß.  Zwei  von  Löhnberg  u.  Duncker  mitgeteilte  Be- 
obachtungen, die  ein  männhches  Neugeborene  und  einen  61jährigen  Mann  betreffen  — 
beide  ausgezeichnet  durch  angeborenen,  schwersten  Mangel  sämthcher  Gliedmaßen  — • 
sind  durch  Beigabe  der  Röntgenbilder  lehrreich.  Obgleich  die  Famihenanamnese  in  beiden 
Fällen  negativ  war,  scheinen  sie  mir  in  die  Gruppe  (4)  der  sogenannten  ,, Strahldefekte" 
2\i  gehören.  Zwei  Punkte  der  Mitteilung  von  Löhnberg  u.  Duncker  sind  vielleicht  noch 
besonders  herauszuheben:  1.  Die  Plazenta  des  peromeHschen  Neugeborenen  ist  untersucht 
"worden;  ihre  Schafhaut  war  durchaus  normal.  2.  Der  61jährige  Mann  ohne  Arme  und 
Beine,  dessen  Stummel  mit  den  Oberschenkelandeutungen  in  dem  von  Blume  unter- 
suchten Fall  unserer  Fig.  63  übereinstimmten,  war  verheiratet  und  wurde  Vater  von 
6  wohlgebildeten  Kindern,  von  denen  allerdings  2  in  früher  Jugend  gestorben  sind.  Er 
selbst  war  der  einzige  Junge  gesunder  Eltern;  aus  seiner  Verwandtschaft  seien  keinerlei 
Mißbildungen  bekannt  geworden. 


1)  Ich  habe  persönhche  Kunde  über  jene  FamiUe  erhalten  durch  einen  von  Herrn 
Prof.  W.  H.  Hoffmann  in  Habana  mir  zur  Verfügung  gestellten  Brief  der  Chimica  Indu- 
strial ,, Bayer  Meister  Lucius",  datiert  am  27.  12.  1933  in  Rio  de  Janeiro.  Nach  Mitteilung 
vom  Fihalleiter,  Herrn  Joesting  in  Porto  Alegre,  Est-Rio  Grande  do  Sul,  imd  einem  anderen 
Füialleiter,  der  die  fraghche  MestizeiifamiUe  erneut  aufsuchte,  steht  in  dem  Brief  wörtlich 
2U  lesen: 

„Es  ist  die  einzige  Familie  dieser  Art  in  der  näheren  und  weiteren  Umgebung.  Die 
Eltern  sind  nicht  Bruder  und  Schwester,  sondern  Onkel  und  Nichte.  Der  Ehe  entsprangen 
12  Kinder,  von  diesen  sind  6  "( —  5[  ?]  — )„  normal,  6  "( —  7[  ?]  — )„  anormal,  2  Kinder  — 
•ein  Mädchen  und  ein  Junge  —  starben.  Interessant  ist,  daß  die  Söhne  alle  anormal  sind, 
dahingegen  die  Mädchen  bis  auf  die  Jüngste  alle  normal.  Die  Reihenfolge  der  Geburten 
lasse  ich  folgen. 

1.  Sohn,  41  Jahre  anormal       7.  Tochter  normal 

2.  Tochter  normal         8.  Sohn  anormal 

3.  Tochter  normal        9.  Sohn  anormal 

4.  Sohn  anormal      10.  Sohn  anormal 

5.  Tochter  normal       11.  Sohn  anormal 

6.  Tochter  normal       12.  Tochter,  12  Jahre  .  .  .  anormal 

Sämtliche  Kinder  sind  geistig  rege.  Zwei  Töchter  sind  bereits  verheiratet,  die  eine 
iat  6  Kinder,  die  andere  zwei.  Diese  Kinder  sind  alle  normal.  Syphilisverdacht  liegt  vor. 
Die  Eltern  kann  man  ebenfalls  als  geistig  sowie  körperlich  normal  bezeichnen.  In  der 
JJ'amilie  der  Großeltern  sind  keine  Anormalitäten  festzustellen. 

Die  Annahme,  es  habe  sich  um  eine  Geschwisterehe  gehandelt,  ist  also  irrtümlich 
gewesen." 
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Prof.  Pels-Leusden  machte  mich  brieflich  aufmerksam,  daß  in  tiefen  „amnioti- 
schen" Schnürringen  der  Weichteile  eines  Neugeborenen  lose  Härchen  fest- 
gestellt wurden.  Leider  steht  derartiges  nicht  zur  Nachprüfung  bereit;  man  muß  daran 
denken,  daß  amniotische  Stränge  haarscharf  und  -dünn  sein  können,  weshalb  sie  eben 
tief  einzuschneiden  vermögen,  daß  Reste  davon  im  Grund  einer  Schnürrinne  lägen, 
wäre  nichts  Ungewöhnliches.  Anderseits  könnten  abgelöste  Haare  der  Frucht  sich  wohl 
auch  einmal  in  der  Tiefe  einer  Schnürfurche  verfangen,  ohne  damit  genetisch  etwas  zu 
tun  zu  haben. 

DoRLAND  und  HuBENY  (Bd.  II,  S.  160)  bilden  nach  Eccles  eine  sogenannte  „Fuß- 
hand" ab,  offenbar  eine  hypoplastische  Bildung  der  Hand  mit  ausgebliebener  Entwicklung 
der  Mittelhand  und  der  proximalen  Phalangen  aller  5  Finger ;  diese  sitzen  wie  kleine  zehen- 
ähnliche Fortsätze  an  dem  plumpen  Carpus,  der  seinerseits  wieder  durch  Synostose  der 
distalen  Handwurzelknochen  ausgezeichnet  ist. 

Endlich  ist  die  Bemerkung  von  Esau  nicht  unwichtig  für  das  Kapitel  der  Hj'poplasie- 
möglichkeiten  an  den  Ghedern:  Verkürzung  von  Phalangen,  Metakarpen,  Meta- 
tarsen  ist  eine  angeborene,  nicht  seltene  Fehlbildung  mit  vielen  Varianten;  sie  kann 
einseitig  oder  beiderseitig  auftreten.  Auch  weist  Esau  auf  die  kongenitale  Kleinheit 
der  Kniescheibe  hin,  die  meist  verbunden  ist  mit  hypoplastischer  Beschaffenheit  des- 
selben Beins. 

Schließlich  sei  noch  angefügt,  daß  die  vorausgehenden  Darlegungen 
über  ,, Hypoplasie,  Mikromelie,  Phokomelie,  Amelie,  Peromelie"  auch  den 
vom  Praktiker  als  ,, angeborenen  Femurdefekt"  bezeichneten  Befund 
umschließen,  ebenso  wie  sie  dem  ektromelischen  ,,Humerusmanger' 
(Fig.  45)  gerecht  werden.  Dies  sei  hier  betont,  weil  die  fraglichen  Schlag- 
worte in  dem  soeben  genannten  Kapitel  nicht  besonders  hervortreten. 
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Fehler  im  Bereich  der  Gliedmaßen  bei  sog.  systemisierten 
Mißbildungen  des  Bewegungsapparates. 

Die  Benennung  „systemisierte  Mißbildungen"  will  nicht  besagen, 
man  habe  durch  wissenschaftliche  Erkenntnissammlung  ein  Anschauungs- 
system oder  gar  eine  grundtiefe  Erklärung  der  Ursachen  gefunden,  die  den 
fraglichen  Fehlern  eigen  wären.  Sie  ist  nur  eine  äußerliche  Verständigungs- 
formel und  will  andeuten,  es  handle  sich  um  Fehler,  die  nicht  so  sehr  oder 
nicht  so  oft  an  einem  oder  wenigen  Punkten  des  Skeletts  gefunden  werden, 
sondern  in  ihrem  eigenthchen  Erscheinungsbild  die  Zusammenstellung 
(das  System)  des  Knochengerüstes  und  der  zugehörigen  Weichteilgruppen 
ausgedehnt,  wenn  nicht  ganz  und  gar  befallen  haben.  Man  hat  unter 
diesem  Gesichtswinkel  verschiedene,  innerlich  zweifellos  nicht  durchweg 
zusammengehörende  Erscheinungen  nebeneinander  geordnet,  nämlich 

1.  die  früher  als  „fetale  Rachitis"  benannte  Erscheinung  der 
Achondroplasie  der  Franzosen,  die  im  deutschen  Schrifttum 
nach  Ed.  Kaufmanns  Vorschlag  als  Chondrodystrophia  fetalis 
benannt  wird; 

2.  die  angeborene  Knochenbrüchigkeit  (Osteogenesis  im- 
perfecta, Osteopsathyrosis  congenita); 

3.  die  durch  multiple  Exostosen  oder  durch  multiple  Enchon- 
drome  ausgezeichnete  Skelett  Veränderung; 

4.  die  partielle  Hyperplasie,  namentlich  im  Gliedmaßenbereich 
(Gigantomelie); 

5.  die  Arachnodaktylie  („Spinnenfingerigkeit"); 

6.  die  Dysostosis  cleidocranialis; 

7.  die  als  Arthrogryposis  multiplex  congen.  bezeichneten  an- 
geborenen Starren; 

8.  die  von  Leri  entdeckte  Fehlbildung  der  familiären  Pleonosteosis; 

9.  die  sogenannte  Melorheostose  von  Leri  und  Joanny. 

10.  die   durch   Albers-Schönberg  bekannt  gewordene  Marmor- 
knochen- Erscheinung ; 

11.  die  durch  denselben  Forscher  mitgeteilte  Veränderung  der  Osteo- 
poikilie; 

12.  die  allgemeine  Myositis  ossificans. 

1.  Chondrodystrophia  fetalis. 
Von  Gg.  B.  Gruber,  Göttingen  i). 

A.  Ausgesprochene  Formen. 

Lange  Zeit  hindurch  ist  diese  mit  Gliederkürze  einhergehende  Ver- 
änderung als  „fetale  Rachitis"  bezeichnet  worden  (Klein,  Sömmerring, 
Romberg,  Sonntag,  Heinr.  Müller,  Rud.  Virchow,  Eduard  Kauf- 
mann, Wilton).  Es  ist  der  französische  Kliniker  Parrot  gewesen,  der 
vor  50  bis  60  Jahren  sein  Augenmerk  den  Knochenwachstumszonen  zwerg- 
wüchsiger  Menschen  zuwandte.  Dabei  hat  er  sich  besonders  mit  dem  Pro- 
blem der  Lues  und  der  Rachitis  abgegeben.  Die  sogenannten  fetal-rachiti- 
schen Erscheinungen  sind  ihm  auch  an  frühgeschichtlichen,  ägyptischen 

1)  Die  unter  meiner  Leitung  entstandene  Arbeit  von  Elisabeth  Reetz,  „Betrach- 
tungen zur  Frage  der  Chondi'odystrophia  fetalis"  diente  der  folgenden  Darstellung 
zum  Teil  als  Unterlage. 
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Plastiken  aufgefallen.  Er  hat  den  Ausdruck  „Achondroplasie"  für  die 
Störung  im  Knorpel  der  Wachstumsfugen  einschlägiger  Zwerge  geprägt. 
Einige  Jahre  später  hat  Porak  eine  bewußte  Trennung  zwischen  den  Ver- 
änderungen der  Rachitis  und  denen  der  fetalen  Achondroplasie  durch- 
geführt. Von  da  ab  spielt  die  Benennung  „Achondroplasie"  für  jene 
Erscheinung  eine  Rolle,  die  man  früher  als  „fetale  Rachitis"  bezeichnet 
hatte.  Das  war  um  das  Jahr  1890.  Daß  am  Knorpel  der  Wachstumsfugen 
pathologische  Verhältnisse  vorlägen,  darüber  war  man  sich  einig;  man  be- 
denke z.B.,  daß  Kirchberg  1888  von  einer  chondromalazischen  Mikro- 
melie  gesprochen,  indes  aber  doch  im  Obertitel  seiner  Arbeit  sich  von  der 
sogenannten  fetalen  Rachitis  nicht  trennen  wollte.  Eine  offenkundige  Ab- 
wendung trat  erst  in  Auswirkung  von  Ed.  Kaufmanns  Untersuchungen 
(1892)  ein,  der  die  Störung  als  ,, fetale  Chondrodystrophie"  bezeichnet 
hat;  das  geschah  zu  einer  Zeit,  in  der  man  nicht  allgemein  so  prinzipiell 
vne  heute  Dystrophie  (als  einen  sekundären  Rückgang  und  Fehler  des 
Ernährungszustandes)  von  Dysplasie  (als  Ausdruck  eines  primären  Bil- 
dungsfehlers) zu  unterscheiden  pflegte;  freilich  Rud.  Virchow  dachte 
hier  grundsätzlicher;  er  wollte  den  plastischen  Fehler  im  Namen  ausge- 
drückt sehen  und  hat  daher  die  Benennung  Chondrodystrophie  bekämpft 
(1901).  Und  ich  zweifle  nicht,  daß  heute  Kaufmann,  der  weit  davon  ent- 
fernt war,  in  der  fraglichen  Erscheinung  nur  eine  Knochennährungsstörung 
zu  sehen,  seine  Untersuchungen  mit  dem  Untertitel  der  „Chondrodysplasia 
fetalis"  versehen  würde. 

Aus  Gründen  historischer  Gerechtigkeit  muß  angemerkt  werden,  daß  doch  wohl 
KuD.  Virchow  schon  1883  auf  die  Besonderheit  des  Knorpelwachstums  und  eine  Neigung 
zur  sklerosierenden  Knochenveränderung  einschlägiger  Mikromelen  sein  Auge  geworfen 
hatte,  ebenso  wie  er  schon  1853  den  großen  Unterschied  echter  Rachitis  und  der  sogenannten 
fetalen  Rachitis  behandelte.  Manche  hofften,  daß  die  Arbeiten  von  Porak  und  namentlich 
von  Kaufmann  die  Idee  der  fetalen  Rachitis  endgültig  verdrängen  würden  (Collmann). 
AVir  werden  aber  an  gegebener  Stelle  sehen,  daß  gleichwohl  Kaufmanns  Arbeit  den  Ge- 
danken an  die  Rachitis  fetalis  nicht  ganz  hat  auslöschen  können. 

Andere  Benennungen  für  die  fraghche  Erscheinung  sind:  „Chondro- 
genesis  imperfecta",  ,,Osteochondrodystrophia  fetalis".  Auf  den 
ersten  Bück  merkwürdig  erscheint  Rud.  Virchows  Beginnen  im  Jahre 
1898,  Mißbildungen  ganz  verschiedenen  Wesens  —  darunter  auch  jene 
vom  Romberg  (1817)  beschriebenen  ganz  typisch  gestalteten  chondro- 
dysplastischen neugeborenen  Zwillingsgeschwister,  die  alter  Benennung 
zufolge  als  Träger  fetaler  Rachitis  gegolten  haben  —  nunmehr  unter  dem 
Begriff  der  ,,Phokomelia"  zusammenfassen.  An  früherer  Stelle  dieses 
Buches  (S.  308)  ist  bereits  auseinandergesetzt,  daß  solche  Bezeichnung 
nichts  über  das  Wesen  der  fraglichen  Entwicklungsstörung  aussagen  kann, 
und  daß  man  die  Benennung  „Phokomelie"  besser  vermeidet. 

Virchow  wählte  diese  Benennung,  um  den  größten  Nachdruck  auf  die  plastische 
Störung,  d.  h.  auf  die  Mißbildungsnatur  solcher  „fetal  rachitischer"  Zwerge  zu  werfen; 
wenn  er  aber  mehrmals  ausdrückte,  Kaufmann  sei  es  entgangen,  daß  seine  Chondro- 
dystrophen  zu  einer  Mißbildungsgruppe  gehörten,  dann  tat  er  ihm  doch  wohl  sehr  Un- 
recht; denn  Kaufmann  denkt  bereits  in  seiner  Monographie  an  die  Möghchkeit  der  von 
Porak  einmal  erlebten  Vererbung  der  mikromelen  Gestalt  von  der  Mutter  auf  die  Frucht, 
ebenso  wie  er  in  einem  anderen  Fall  meint,  man  könnte  das  kurzghedrige  Kind  aus  einer 
geschwisterhchen  Inzestehe  als  ,, degeneratives"  Kreuzungsprodukt,  d.  h.  doch  wohl  als 
Mißbildung  ansprechen.  Jedenfalls  geht  aus  der  Darstellung  in  der  ersten  Auflage  seines 
weltbekannten  Lehrbuches  der  speziellen  pathologischen  Anatomie  für  Studierende  und 
Aerzte  1896,  S.  Ö22  ganz  eindeutig  hervor,  daß  Kaufmann  die  fetale  Chondrodystrophie 
als  einen  Bildungsfehler  des  Keimhngs  aufgefaßt  hat.  Die  Kritik  Virchows  hinkte  zeitlich 
stark  nach  und  war  nicht  gerecht,  mag  auch  die  Benennung  ,, Chondrodystrophie",  die 
bis  heute  geblieben  ist,  nicht  ganz  treffsicher  gewählt  worden  sein. 
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Die  Inhaltslosigkeit  der  rein  morphologischen  Bezeichnung  „PhokomeL'e"  wird  am 
schönsten  klar,  wenn  man  bedenkt,  daß  Apert  u.  Moro,  weil  sie  die  besonderen  Fälle 
äußerster  chondrodysplastischer  Güedmaßenkürze  von  den  flossenartigen  Miki-omelien 
anderer  Art  schon  in  der  Benennung  trennen  wollten,  für  die  chondrodystrophen  Mikro- 
melen  den  neuen  Namen  ,,Pseudophokomelie"  prägten,  der  natürlich  ebenfalls  nichts 
aussagen  kann. 

Das  äußere  gestaltliche  Wesen  der  Chondrodystrophen  ist  zwar 
nicht  so  einmalig,  wie  man  früher  wohl  annahm;  aber  in  der  Hauptsache 
handelte  es  sich  darum,  daß  bei  normal  hoher,  oder  nur  gering  zurück- 
gebliebener Wirbelsäule  die  Gliedmaßen  in  all  ihren  Röhrenknochen  auf- 


Fig.  66.  Lineare  Darstellung  der  Umrisse  von  3  Acht-Monat-Früchten.  Links 
und  in  der  Mitte  chondrodystrophe  Mißbildung,  rechts  zum  Vergleich  ein  ordentlich 
gebildetes  Skelett  desselben  Alters.  (Nach  Murk  Jansen.)  Man  beachte  die  wohl- 
ausgebildeten, gleichgroßen  Köpfe  dieser  im  8. — 9.  Lunarmonat  geborenen  Kinder. 

fallend  plump  und  kurz  sind.  Die  Oberlänge  (Rumpf  +  Kopf)  überwiegt 
hier  die  Unterlänge  (Beine  bis  zum  vorderen  Darmbeindorn)  beträchthch. 
Dazu  kann  eine  Krümmung  der  Diaphysen  und  eine  plumpe  Verbildung 
der  Epiphysen  treten.  Hände  und  Füße  sind  unverhältnismäßig  breit  und 
kurz.  In  diesem  Sinn  hat  man  die  Hände  als  viereckig  bezeichnet;  und  da 
nicht  so  selten  der  2.  und  3.  Finger  daumenwärts  etwas  abstehen,  ist  von 
Pierre  Marie  der  Vergleich  mit  einem  Dreizack  für  solche  Hände  heran- 
gezogen worden  („Main  en  trident"). 

In  selteneren  Fällen  ist  auch  die  Wirbelsäule  stark  hypoplastisch. 
Hier  ist  die  verzögerte  Verknöcherung  der  Wirbelkörper  auffällig.  Ich 
sah  eine  chondrodystrophe  Frühgeburt  des  7.  bis  8.  Monats  ohne  jede  An- 
deutung von  Verknöcherungskernen  der  Wirbelkörper.  —  Gelegenthch 

Schwalbe- Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III,  i.  22 
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kommen  chondrodystrophe  Kinder  zwar  mit  normal  groß  oder  scheinbar 
übergroß  entwickeltem  Schädel,  jedoch  mit  auffallend  kurzem  Rumpf 
und  noch  winzigeren  Gliedmaßen  zur  Welt.  Es  kann  sein,  daß  ihre  Kopf- 
höhe der  gesamten  übrigen  Körperhöhe  (=  Stamm  4-  Beine)  entspricht. 
Solche  Früchte  gehen  immer  vorzeitig  zugrunde,  sie  sind  außerhalb  der 
Mutter  nicht  lebensfähig.  Daß  bei  überlebenden  Chondrodystrophen  eine 
verzögerte  oder  hypoplastische  Verknöcherung  im  Bereich  der  Wirbelkörper 
zur  Wirbelsäulenverbiegung  führt,  haben  Donath  u.  Vogl  dargetan. 

An  den  Neugeborenen  fällt  zumeist  die  verhältnismäßig  starke  Ent- 
wicklung der  Weichteile  auf.  Ihre  Haut,  so  schreibt  E.  Kaufmann,  ,,legt 
sich  wie  ein  zu  weites  Gewand  in  Falten".  Daß  sie  auffallend  ödematös 
sei,  habe  ich  bei  zahlreichen  Untersuchungen  einschlägiger  Früchte  niemals 
gefunden.  Ihr  Fettreichtum  scheint  mir  für  die 
meisten  Fälle  dem  Ernährungszustand  entsprechend 
ausgetragener  Neugeborener  gleichzukommen.  Ge- 
legentHch  kommt  auch  ein  besonders  gut  ent- 
wickeltes Unterhautfettpolster  etwa  der  Hals-  und 
Brustgegend  zur  Beobachtung.  Daß  die  Haut  etwa 
die  Entwicklung  der  Gheder  durch  Einengung 
hemme  (Beneke,  Wiesemann)  kann  nicht  den 
Tatsachen  entsprechen  und  ist  von  verschiedenen 
Seiten  als  Fehlschluß  abgelehnt  worden  (Sumita, 
MuRK  Jansen). 

Handelt  dieses  Hauptstück  auch  nur  von  den 
Fehlbildungen  der  Gliedmaßen,  so  wäre  es  doch 
unvollständig,  wiese  man  nicht  auch  auf  die  Ver- 
änderungen am  Schädel  vieler  chondrodystropher 
Neugeborener  hin.  Infolge  Wachstumsstörung  der 
Knorpelfugen  im  Gebiet  der  Sphenookzipitalknochen 
und  der  dadurch  bedingten  sagittalen  Kürze  des 
Schädelgrundes  erscheint  die  Nasenwurzel  einge- 
zogen. Ein  oft  als  „kretinoid"  bezeichneter  Ge- 
sichtsausdruck, hinter  dem  aber  durchaus  keine 
Hemmung  der  Verstandes-  oder  Sinnestätigkeit 
zu  stecken  pflegt,  wird  dadurch  veranlaßt.  In 
letzter  Linie  können  durch  die  Wachstumshem- 
mung im  Bereich  des  Schädelgrundes  auch  Er- 
scheinungen von  Wasserkopf  mit  eigenartiger, 
birnförmiger  Ausladung  umschriebener  Teile  der 
Schädelwölbung  eintreten  (Vroliks  Tafeln  35  u.  36,  Rob.  Meyer,, 
Gg.  B.  Gruber,  H.  Dietrich-Weinnoldt,  H.  Welter). 

Schon  allein  die  Durchsicht  des  ausgezeichneten  Sammelwerkes  von 
RiscHBiETH  u.  Barrington  ergibt,  daß  der  Befund  chondrodystropher  Früchte 
des  Menschen  alles  andere  als  selten  ist.  In  Anbetracht  des  Umstandes, 
daß  derartigen  Zwergmenschen  der  Kampf  ums  Dasein  besonders  hart  ge- 
macht wird  und  daß  ihre  zum  Spott  herausfordernde  Gestalt  ihnen  viel 
Leid  und  Bitterkeit  erzeugt,  kann  man  es  als  einen  milden  Ausgleich  der 
Natur  ansprechen,  daß  von  den  chondrodystrophen  Neugeborenen  der 
größere  Teil  vor  oder  während  der  Geburt  oder  kurz  nachher  zugrunde 
geht;  darunter  sind  vor  allem  Früchte  mit  Störungen  der  Schädelbasis, 
was  leicht  verständlich  erscheint.  Eine  kleinere  Anzahl  —  aber  immer 
noch  so  viele,  daß  man  auch  hier  durchaus  nicht  von  Seltenheit  sprechen 
kann  —  wächst  heran,  ja,  manche  erreichen  das  Greisenalter. 


Fig.  67.  Chondro- 
dj'strophes  ausgetragenes 
Neugeborenes  mit  hoch- 
gradiger Mikromelie  bei 
geringer  Verkürzung  der 
Wirbelsäule.  Eingezogene 
Nasenwurzel.  (Eigene  Be- 
obachtung. P.  I.  Mainz.) 
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Beide  Geschlechter  sind  an  der  Mißbildung  gleich  häufig  beteiligt 
(Sumita).  Moros  Vermutung  der  größeren  Seltenheit  einschlägiger  Fälle 
bei  Knaben  stimmt  nicht.  In  allen  Kassen  kommen  sie  vor.  Da  sie  in  ihrer 
Geschlechtssphäre  nicht  beeinträchtigt  sind,  ja  oft  genug  zur  Fortpflanzung 
kamen  und  kommen,  ist  ihre  Häufigkeit  nicht  überraschend.  Würde  man 
sie  über  die  ganze  Welt  zählen  können,  wäre  man  jedenfalls  erstaunt,  wie 
viele  erwachsene  chondrodystrophe  Zwerge  es  überhaupt  gibt.  Freilich 
gehen  viele  chondrodystrophe  Frauen,  die  ihres  engen  Beckens  wegen  meist 
gebärunfähig  sind,  an  den  Schwierigkeiten 


Fig.  68.  Fig.  69. 

Fig.  68  u.  69.  Chondrodystrophes  Neugeborene  mit  eingezogener  Nasenwurzel 
und  birnförmigem  Wasserkopf.  Man  beachte  die  zu  weit  erscheinende  Haut  der  Glied- 
maßen. Das  ausgetragene  Kind  wies  eine  Höhe  von  36  cm  auf  (P.  I.  Iimsbruck). 

Diese  unproportionierten  Zwergmenschen  haben  im  Kulturleben 
von  je  eine  große  Rolle  gespielt.  Wir  begegenen  ihnen  z.  B.  in  der  ägypti- 
schen Kleinplastik  (Parrot,  R.  Hückel);  als  Spaßmacher  an  Fürstenhöfen 
finden  sie  sich  auf  Bildern  der  klassischen  Malerei  (Velsquez);  ihr  schnell 
trippelnder  Gang,  ihre  bizarren  körperlichen  Gegensätze  neben  einer  nicht 
geringen  Intelligenz  bestimmen  sie  nicht  selten,  als  Belustiger  im  Zirkus 
aufzutreten.  In  vielen  Mitteilungen  ist  das  aufgeweckte  geistige  Wesen 
solcher  Zwerge  betont,  das  zu  ihrer  sonstigen  Unscheinbarkeit  im  Wider- 
spruch zu  stehen  scheint.   Es  ist  wohl  kein  Zufall,  daß  in  Bezirken  des 
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Balkans  mit  vielen  Analphabeten  gelegentlich  gerade  ein  Chondrodystropher 
als  Genieindeschreiber  wirkt. 

Beim  erwachsenen  Chondrodystrophen,  für  den  Frangenheim 
eine  Körpergröße  von  110—130  cm  als"Durchschnitt  angibt,  sind  die  Eigen- 
tümlichkeiten der  Form  und  Haltung  der  Gliedmaßen  besonders  ausgeprägt 
und  in  die  Augen  fallend.  Man  betrachte  in  dieser  Beziehung  die  von  Bosse 


J 


Fig.  70.  Fig.  71.  Fig.  72. 

Fig.  70.  6  Jahre  alter  chondrodystropher  Knabe  mit  verkürzter  Schädelbasis,  ein- 
gezogener Nasenwurzel,  übergroßem  Hii-nschädel  und  überstarker  Lendenlordosis.  (Be- 
obachtung und  Bild  von  B.  Valentin.) 

Fig.  71  u.  72.  Erwachsene  Chondrodystrophen.  Fig.  71  ein  101  cm  langer  Chinese 
mit  sehr  charakteristischen  ,, viereckigen"  Händen  (gezeichnet  nach  Abbildungen  bei 
RiESCHBiETH  Und  Barrington).  Fig.  72  ein  131  cm  langer  Deutscher;  man  beachte  die 
Dreizackhand.  (Eigene  Beobachtung.) 

wiedergegebenen  Abbildungen  und  bedenke,  was  derlei  vergrößerte  Formen 
der  Gelenkköpfe  für  die  Gelenkhaltung  und  Gelenktätigkeit  bedeuten 
müssen.  Da  z.  B.  die  Wachstumsstörung  der  Oberarmköpfe  zu  einer  gewissen 
Epiphysenplumpheit  führt,  sind  oftmals  die  Schulterlinien  eigenartig 
kantig  und  hoch,  als  könnte  der  Träger  der  Arme  „die  Schultern  nicht 
fallen  lassen";  dazu  pflegen  die  Arme  oft  abduziert,  also  nicht  am  Körper 
anliegend  getragen  zu  werden.  Auch  sind  die  Ellenbeugen  fast  stets  leicht 
flektiert,  ja  es  ist  oft  so,  daß  die  völlige  Streckung  aus  anatomischen  Gründen 
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behindert  erscheint.  An  den  Hüftgelenken  fällt  eine  Pfannenabflachung 
ebenso  auf,  als  der  oft  kurze  Oberschenkelhals  und  die  Anordnung  im  Sinne 
einer  Coxa  vara. 

Die  Finger  nennt  Frangenheim  fleischig,  sie  sind  oft  annähernd  gleich 
lang,  wodurch  das  viereckige  Aussehen  der  Chondrodystrophenhand  zustande 
kommt.  „Bei  der  Dreizackhand  besteht  eine  Spreizstellung  der  Finger 
zwischen  Mittel-  und  Ringfinger  und  eine  auffallend  starke  Abduktion 
der  Daumen.  Die  Endglieder  der  Finger  sind  teils  radialwärts,  teils  ulnar- 
wärts  abgewichen.  An  den  Füßen  sahen  wir  dieselben  Veränderungen. 
Wir  kennen  die  Ursachen  für  diese  eigenartige  Verbildung  von  Hand  und 
Fuß  noch  nicht"  (Frangenheim). 


Fig.  73.  Fig.  74. 

Fig.  73  u.  74.  95  cm  langer  Chondrodystropher.  Man  beachte  die  Schulterlinie, 
die  leicht  gebeugten  Arme  und  die  Krümmung  der  Beine!  (Beobachtung  und  Bilder  von 
Valentin.) 

Nicht  alle  erwachsenen  Chondrodystrophen  sind  so  gerade  gewachsen 
wie  die  in  den  Fig.  71  u.  72  dargestellten  Männer;  überhaupt  ist  die  etwa 
sich  aufdrängende  Meinung,  die  Chondrodystrophie  spiele  an  den  kurzen 
Knochen  keine  Rolle,  falsch.  Auch  an  den  Wirbelkörpern  und  an  den 
Wirbelbögen  finden  sich  Verknöcherungsumegelmäßigkeiten  (Sumita,  Do- 
nath u.  VoGL,  Knötzke,  Gg.  B.  Gruber).  Und  wenn  schon  die  Wirbelsäule 
des  neugeborenen  Chondrodystrophen  bei  vielleicht  kaum  auffallender 
Verkürzung  eine  Störung  ihrer  Schwingung  mit  Neigung  bestimmter  Ab- 
schnitte zur  Kyphose  zeigen  kann  (Fig.  75  u.  76),  sind  Wirbelsäulenver- 
krümmungen erwachsener  Chondrodystropher  mit  Brustkorbverforniung 
nichts  Unerwartetes.  Frangenheim  nennt  in  diesem  Sinne  eine  starke 
Lendenlordose  (vgl.  Fig.  72,  73  u.  77);  auch  hat  er  starke  Kyphose  im 
unteren  Brustteil  gesehen. 
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Eduard  Kaufmann  hat  das  histologische  Bild  der  Chondro- 
dystrophie  unter  Zugrundelegung  unserer  auf  Köllikers  u.  V.  v.  Ebners 
fußenden  Anschauungen  über  das  Werden  und  den  Umbau  des  Knorpels 
und  Knochens  in  seinen  Besonderheiten  dargetan.  Wesentlich  dafür  ist 


L... 


Fig.  75.  Fig.  76. 

Fig.  75  u.  76.  Links  sagittaler  Längsschnitt  durch  einen  gesunden  Neugeborenen. 
Rechts  sagittaler  Längsschnitt  durch  ein  neugeborenes  chondrodystrophes  Mädchen; 
hier  sieht  man  insgesamt  den  gehemmten  Verknöcherungsvorgang  der  Wii'belsäule  und 
eine  kyphotische  Lendenausbuchtung.    (Nach  Knötzke.) 


eine  mangelhafte  Knorpelwucherung  und  frühzeitiges  Aufhören 
der  enchondralen  Ossifikation.  Die  Diaphysen  bleiben  kurz,  werden 
aber  oft  infolge  relativ  starker  periostaler  Knochenbildung  mehr  oder  weniger 
sklerotisch.  (Kundrat  sprach  daher  von  Osteosclerosis  congenita); 
doch  ist  die  Sklerose  nicht  regelmäßig  vorhanden.  Man  unterscheidet 
drei  Formen  der  Chondrodystrophia,  je  nachdem  der  zur  genügenden 
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Bildung  von  Längsreihen  ungeeignete  Knorpel  sonst  keine  nachweisbare 
Veränderung  bietet  (Chd.hypoplastica)oder  erweicht  ist  (C  h  d.  m  a  1  a  c  i  c  a), 
oder  —  was  das  Seltenste  ist,  sich  aber  nach  Siegert  röntgenologisch  nach- 
weishch  mit  der  hypoplastischen  Form  kombinieren  kann  —  zwar  normale 
Härte  zeigt,  aber  in  übertriebener,  undisziphnierter  Weise  wuchert  und 
sich  zugleich  für  den  Aufbruch  durch  die  Marksprossen  nicht  in  geeigneter 
Weise  präpariert,  so  daß  sich  dicke,  breite,  pilzartige  Epiphysen  an  den 
kurzen  Diaphysen  bilden  (Chd.  hyperplastica).  Bei  der  hypoplasti- 
schen Form,  welche  die  häufigste  ist  und,  wie 
Kaufmann  nachwies,  sehr  verschiedene  bis  zu 
leichtesten  Graden  der  Schwere  resp.  der  Ver- 
kürzung der  Knochen  (besonders  der  Arme  und 
Beine)  zeigen  kann,  schiebt  sich  oft  an  der  Grenze 
der  Epiphyse  und  Diaphyse  ein  vom  Periost 
stammender,  gefäßführender  Bindegewebs- 
streifen  ein.  Dieser  sogenannte  Periost- 
streifen  hat  sehr  verschiedene  Deutungen  ge- 
funden (s.  Verf.,  SuMiTA,  M.  B.  Schmidt,  v.  Reck- 
linghausen, A.  Dietrich  u.  a.).  Nach  Kaufmann 
hemmt  er  das  Längenwachstum  da,  wo  er  sitzt, 
zuweilen  vollständig;  sitzt  er  an  der  Grenze  einer 
Epiphyse  nur  an  einer  Seite,  z.  B.  außen,  so 
wächst  der  Knochen  auf  der  anderen  Seite,  also 
innen,  weiter  und  wird  im  ganzen  krumm.  Diet- 
rich leitet  den  Perioststreifen  von  der  besonderen 
Ausbildung  der  Knorpelmarkkanälchen  ab  und 
erbhckt  seine  Bedeutung  sowohl  in  einer  Unter- 
brechung des  enchondralen  Wachstunis  als  auch 
in  einer  Knochenbildung  von  periostalem  Typus; 
dadurch  übernehmen  die  Perioststreifen,  wenn 
auch  unvollkommen,  das  Längswachstum  (Ed. 
Kaufmann) 

Dieser  sogenannte  Perioststreifen,  dessen  Uetel  zuerst 
Erwähnung  getan  hat,  ist  ein  Bindegewebseinschlag,  eine 
bindegewebige  Decke,  die  sich  sehr  oit,  nicht  aber  immer, 
in  Verbindung  mit  dem  Periost  der  Knochenknorpelgrenze 
bildet.  Persönlich  neige  ich  nicht  ohne  weiteres  zur  Be- 
nennung ,, Perioststreifen";  denn  hängt  dieser  bindegewebige 
Einschlag  auch  oft  mit  der  Knochenhaut  zusammen,  so  ist 
er  doch  nicht  von  ihr  primär  vorgeschoben,  sondern  ist  meines 
Erachtens  ein  fehlerhaftes  Differenzierungsprodukt  im  Bereich 
der  Wachstumsfuge,  das  der  enchondralen  Leistung  für  das 
Längenwachstum  zunächst  sehr  entgegensteht,  mag  auch 
späterhin  hier  in  einer  der  verknöchernden  Periostbeziehung 

ähnlichen  Weise  eine  Ossifikation  doch  noch  stattfinden.  Als  Quelle  des  bindegewebigen 
Einschlages  dürfen  atypische  Gefäßzüge  gelten.  Das  hat  auch  Rob.  Meyer  ausgedrückt. 
M.  B.  Schmidt  und  Alb.  Dietrich  konnten  dafür  Knorpelmarkkanäle  haftbar  machen. 
Ihren  Befund  vermag  ich  aus  eigener  Anschauung  verschiedener  Vorkommnisse  von  Chon- 
■drodystrophie  zu  bestätigen.  Jedoch  muß  durchaus  nicht  in  jedem  Fall  der  chondro- 
dy Strophen  Knorpelfugenveränderung  ein  bindegewebiger  Einschlag  mitspielen.  Bei  der 
hyperplastischen  Form  der  Chondrodystrophie  hat  ihn  Kaufmann  vermißt  und  lediglich 
eine  Knorpelveränderung  —  einen  Mangel  geordneter  Zellsäulenbildung  an  den  Epiphysen- 
grenzen  —  festgestellt.  Schon  dieses  Vermissen  des  oder  der  sogenannten  Perioststreifen 
in  manchen  Fällen  von  Chondrodystrophie  läßt  Kaufmanns  Erklärung  der  Ursache  der 


Fig.  77.  Kyphoskoliose 
im  Brustabschnitt,  Lordo- 
skoliose  im  Lendenab- 
schnitt eines  18jährigen 
Chondrodystrophen  mit 
asymmetrisch  hochgewölb- 
tem Brustkorbabschnitt. 
Scheitelsohlenlänge  98  cm. 
(Beobachtung  und  Bild 
von  B.  Valentin.) 


1)  Nach  seiner  Darstellung  im  Lehrbuch  der  spez.  pathol.  Anatomie  für  Studierende 
und  Aerzte,  7.  Aufl.,  1922,  Bd.  1,  S.  914. 
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Diaphysenkriimmung  fragwürdig  erscheinen.  Ron.  Meyer  hat  darauf  ausdrücklich  ver- 
wiesen.  Er  denkt  an  frühzeitigen  Muskelzug  als  Ursache,  und  zwar  zu  einer  Zeit,  in  der 
die  Schäfte  der  Röhrenknochen  noch  weich,  knoi7)elig  sind. 


Fig.  IS.  Lupenbüd  eines  mittleren  Fingerknochens  der  Hand  eines  chondrodystrophen 
Neugeborenen.  Bei  a  und  i  Perioststreifenbildung. 


Fig.  79.  Grenzzone  der  Knoipelfuge  einer  chondrodystrophen  Phalange  des  Neu- 
geborenen bei  mittelstarker  Vergrößerung,  a  =  Perioststreifen;  b  =  kümmerliche  Knorpel- 
zellsäulen in  der  Zone  enchondraler  Verknöchemng. 


Chondrodystropliia  fetalis.    Ausgesprochene  Formen. 


343 


Fig.  80. 


Von  den  drei  histopathologisch 
unterschiedenen  Formen  der  Chon- 
drodystrophie  scheint  diejenige  mit 
gallertiger  Knorpelveränderung  (ma- 
lazische  Chd.)  nicht  lebensfähig  zu 
sein;  die  hypoplastische  ist  am 
häufigsten,  die  hyperplastische  aber 
in  ihren  ausgesprochenen  Vorkomm- 
nissen selten.    E.  Kaufmann,  Jo- 

HANNSSEN,  JOACHIMSTHAL,  SiMMONDS, 

A.  Dietrich  haben  einschlägige  Be- 
obachtungen mitgeteilt.  Die  von 
Kaufmanns  Beobachtung  stammen- 
den Fig.  80  u.  81  tun  am  besten 
dar,  wie  gewaltig  die  Ausmaße  der 
Epiphysenstörungen  bei  hyperplasti- 
scher Chondrodystrophie  sind. 

Die  Unterscheidung  der  beiden 
Formen  hypoplastische  und  hyper- 
plastische Chondrodystrophie  dürfte 
in  praxi  deshalb  nicht  leicht  sein, 
weil  beide  miteinander  bei  ein  und 
demselben  Menschen  vermengt  vor- 
kommen. Kaufmann  neigte  dazu,  die 
krummen  und  bei  ihrer  Kürze  un- 


Fig.  80.  Linker  Unterschenkel  mit  Kniegelenk,  Fußwurzel  und  Mittelfuß  eines 
42  cm  langen  männlichen  Neugeborenen  mit  hypei-plastischer  Chondrodj^strophie.  (Nach 
E.  Kaufmann.  —  Präp.  in  der  Slg.  des  P.  I.  Göttingen.) 

Fig.  81.  Becken  eines  männlichen  hyperplastischen  chondrodystrophischen  Neu- 
geborenen. (P.  I.  Göttingen  M.  0  .  253.  Präparat  von  E.  Kaufmann.) 


344 


Kapitel  VII. 


verhältnismäßig  dicken  Diaphysen  dem  hypoplastischen  Formenkreis  zu- 
zuschreiben. Da  Uebergänge  vorkommen,  da  man  bei  lang  lebenden  Chon- 
drodystrophen,  wie  die  Röntgenbilder  von  den  Gelenken  des  in  Fig.  77 
dargestellten  Mannes  zeigen,  gewaltige  Auftreibungen  der  Epiphysen 
findet,  obwohl  die  Verkrümmungen  für  den  primär  hypoplastischen  Typus 
sprechen,  wird  Frangenheim  recht  haben:  Eine  scharfe  Scheidung  ist 
sowohl  röntgenologisch 
als  mikroskopisch  mit 
großen  Schwierigkeiten 
verknüpft. 


Fig.  82.  Fig.  83. 

Fig.  82.  Schukergelenk  eines  erwachsenen  Chondrodystrophen.  fBeobachtung  der 
Chirurgischen  Klinik  Göttingen.)  Man  beachte  die  Verformung  des  Oberarmkopfes  und 
der  Schulterpfanne. 

Fig.  83.  Kniegelenk  des  in  Fig.  77  dargestellten  Chondi-odystrophen.  (Die  Auf- 
nahme stammt  aus  dem  22.  Lebensjahr  des  Mannes.)  Man  beachte  den  gitterig  porösen 
aufgehellten  Knochenbau  der  unförmigen  Epiphysen  und  der  Patella.  (Beobachtung 
und  Bild  von  B.  Valentin.) 


Frangenheim  hat  bei  zwei  chondrodystrophen  Zwergen  von  12  und 
13  Jahren,  deren  einer  dem  hypoplastischen,  der  andere  dem  hyperplasti- 
schen Typ  angehörte,  durch  Osteotomie  Knochenscheibchen  aus  der  Wachs- 
tumsfuge  des  Tibiakopfes  entnommen.  Man  konnte  an  dem  Ausschneide- 
gut milo-oskopisch  die  beiden  Formen  der  Chondrodystrophie  nicht  unter- 
scheiden. 
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Fig.  85.  Eippenknorpelknochengienze  einer  chondrodystrophen  Frucht. 


Röntgenaufnahmen  lassen  die  Chondrodystrophie  im  allgemeinen 
gut  feststellen,  wenn  es  sich  nicht  gerade  um  Grenzfälle  handelt.  ,,An  den 
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Extremitäten  sind  die  Diaphysen  der  langen  Röhrenknochen  kurz  und 
dick,  die  Epiphysen  gedrungen,  plump,  manchmal  ganz  bizarr  gestaltet. 
Die  Epiphysen  werden  von  Periostknochen  becherförmig  umgriffen.  Die 
Knorpelknochengrenze  ist  unregelmäßig  in  ihrem  Verlauf.  Abnorme 
Knickungen  oder  Krümmungen  im  Schaft  oder  an  der  Dyaphysengrenze 
werden  häufig  gesehen.  Die  Muskelansätze  sind  auffallend  stark  markiert. 
Es  gibt  keine  Skelettanomahe,  die  der  Chondrodystrophie  ähnliche  Ver- 
änderungen setzt"  (Frangenheim).  Sehr  eigenartig  ist  gelegentUch  der 
Befund  an  der  Knorpelknoehengrenze  der  Rippen,  die  eine  gewisse  Auf- 
treibung zeigen  können;  dies  ist  durch 
eine  Art  Vorbeischiebung  des  Knorpels 
am  Knochen  bedingt  (Fig  85). 

Bei  jugendhchen  Chondrodystrophen 
haben  Joachimsthal  wie  Frangen- 
heim die  an  den  Röhrenknochen  be- 
merkbare Wachstumsstörung  als  ver- 
spätete Knochenkernentwicklung  und 
verlangsamte  Ossifikation  der  Epiphysen 
bestimmt.  Betrachten  wir  die  Hände 
erwachsener  chondrodystropher  Zwerge 
im  Röntgenbild,  dann  fällt  selbst  ge- 
legentlich noch  in  ihrem  4.  Lebensjahr- 
zehnt die  Helligkeit  (Durchsichtigkeit) 
und  das  zierliche  ,, intern  porotische" 
(Kaufmann)  Strukturbild  der  nicht 
gehörig  verknöcherten  Epiphysen  auf 
(vgl.  Fig.  87).  Daß  dies  auch  für  die 
unförmigen  Köpfe  bzw.  Gelenkenden 
langer  Röhrenknochen  mehr  oder  minder 
zutrifft,  zeigen  die  Fig.  80 — 82.  Die 
Grenzen  zwischen  Epi-  und  Diaphysen 
lassen  sich  am  Dichteimterschied  der 
Schattengebung  im  Röntgenbild  noch 
beim  Erwachsenen  oft  in  überraschender 
Deutlichkeit  feststellen. 


Fig.  86.  Röntgenbild  eines  45  cm 
langen  chondrodystrophischen  Neuge- 
borenen mit  vorzeitiger  Verknöcherung 
des  Schädelgrundes  und  birnförmigem 
Wasserkopf.  (Beobachtung  v.  H.  Wel- 
ter.) 


Hier  sei  ein  Wort  zu  dem  Begriff  der 
,, internen  Poröse"  von  Kaufmann  eingefügt. 
Damit  benannte  Kaufmann  das  gitterige, 
zierliche  Knochengerüst  der  Epiphysen  er- 
wachsener Chondrodystrophen.  Man  sehe  sich 
daraufhin  die  in  Fig.  87  dargestellte  Hand  an. 
Sie  ist  in  den  fraglichen  Abschnitten  der 
Epiphysen  nicht  ,, atrophisch",  auch  nicht 
,,demineraUsiert",  wie  oberflächUch  die  Be- 
nennung bei  Deutung  von  Röntgenbildern  oft 
hören  läßt.  (Denn  ,, Atrophie"  ist  die  Bezeich- 
nung einer  quantitativen  Gewebsmiuderung  an  und  in  Organen,  die  schon  stärker  ge- 
webt waren,  Atrophie  ist  ein  sekundäier  Zustandsgi'ad.  ,,Demineralisation"  enthält 
dagegen  den  Begriff  des  Hinwegnehmens  schon  vorhanden  gewesener  Kalksalze ;  beides 
trifft  für  die  hier  in  Frage  kommende,  gitterige,  helle  Struktur  im  Epiphysengebiet 
der  Chondrodystrophen  nicht  zu.)  Hier  handelt  es  sich  um  einen  aus  dysplastischen 
Gründen,  also  im  primären  Anbildungsgang,  mehr  oder  minder  zierhch  und  gitterig  ge- 
bauten Knochen,  zwischen  dessen  kalkführenden  Spangen  ein  kalkarmes  Füllgewebe,  sei 
es  Knorpel,  sei  es  Bindegewebe,  liegen  bUeb.  Also  röntgenologisch  kann  ein  primär 
dysplastischer  Knochen  ebenso  aussehen  wie  ein  sekundärer  atrophischer.  Bemerkt  sei 
noch,  daß  die  Hand  in  Fig.  87  einem  sehr  fleißigen  Handarbeiter  angehört;  für  Atrophie 
besteht  hier  gar  keine  Voraussetzung. 
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Ein  fast  stets  wiederkehrender  Befund  Chondro  dystropher  ist  die  an 
Oberarmen  und  Oberschenkeln  relativ  erheblichere  Verkürzung  als  an 
Vorderarmen  und  Unterschenkeln  (Fig.  88). 

Hinzuweisen  ist  für  den  Fall  erwachsener  Chondro  dystrophen  noch 
auf  die  mitunter  sehr  stark  ausgeprägten  Muskelansätze  des  Knochen- 
profils, ferner  auf  die  im  Gebiet  der  Hüftgelenke  nicht  so  seltenen  Verhält- 
nisse der  Coxa  vara  (Bosse),  die  früher  schon  erwähnt  wurde. 

Daß  die  oft  gewaltigen  Auftreibungen  der  Gelenkenden  zur  Arthritis 
deformans  disponieren,  leuchtet  ein.  Indes  wird  man  sich  doch  hüten 
müssen,  primäre,  plumpe,  pilzförmige  Gestaltfehler  der  Gelenkenden  mit 
gewissen  Beschränkungen  der  Gelenkleistung  als  Ausdruck  der  sekundär 
deformierenden  Arthrosis  anzusprechen,  für  deren  Diagnose  reaktive 
Kandwucherungen  unerläßlich  sind. 


Fig.  87.  Hand  des  in  Fig.  77  dargestellten  Chondrodystrophen,  aufgenommen  in 
seinem  16.  Lebensjahr.  (Beobachtung  und  Bild  von  B.  Valentin.) 

Skelette  erwachsener  chondrodystropher  Zwerge  haben  Breus  und 
KoLiSKO  abgebildet  und  beschrieben.  Zum  Teil  dienten  die  gleichen 
Museumsstücke  schon  Hanns  Chiari,  Tarnier  bzw.  Porak  für  ent- 
sprechende Darlegungen.  Hier  ist  ein  chondrodystrophes  Skelett  wieder- 
gegeben, das  sich  im  Path.-anat.  Museum  der  Universität  Buffalo  (N.  Y.) 
befindet  (Fig.  88). 

Auch  dem  chondrodystrophen  Becken  sei  einige  Aufmerksamkeit 
gewidmet.  Ed.  Kaufmann  hat  für  seinen  hyperplastisch  chondrodystrophen 
Neugeborenen  das  in  unserer  Fig.  81  wiedergegebene  Becken  gemessen, 
mit  den  Maßen  der  Becken  normaler  Neugeborener  und  mit  den  Maßen 
anderer  chondrodystropher  Früchte  verghchen ;  darauf  sei  verwiesen  ^). 

Mir  scheint,  soweit  ich  aus  eigener  Einsicht  hier  etwas  sagen  darf,  daß  die  Messungen 
an  frühgeborenen  und  neugeborenen  Früchten,  bzw.  ihren  Becken  praktisch  wenig  Wert 
haben.  Wir  sehen  aus  guten  Abbildungen,  wie  aus  jener  des  von  Ed.  Kaufmann  sauber 
präparierten  Beckens  eines  hyperplastisch  chondrodystrophen  Neugeborenen  mehr  als 
uns  Reihen  von  Maßzahlen  sagen  können,  die  kaum  vergleichbar  sind,  weil  Größen-  und 
Reifefunktion  der  fetalen  Beckenträger  ganz  verschieden  sind.  Und  zudem  müssen  wir 
damit  rechnen,  daß  von  schweien  Graden  hyperplastischer  Condrodystrophie  bis  zu 


1)  Beitr.  path.  Anat.  Bd.  13,  S.  50  ff.,  1893. 
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leichten  Graden  hypoplastischer  Chondrodystrophie  unzählige  Stufen  und  Uebergänge 
möglich  sind,  die  es  schwer  machen,  bestimmte  Typen  herauszulesen.  Breus  und  Kolisko 
trugen  diesen  Bedenken  zwar  Rechnung,  sie  glauben  aber  immerhin  doch,  zwei  fetale 
Beckentypen  als  bezeichnend  für  Chondrodystrophie  erkannt  zu  haben,  nämUch  ein  hoch- 
gradig plattes  Becken  mit  einem  Verhältnis  der  Beckeneingangskonjugata  zur  Becken- 
eingangstransversa  von  1 :  2  und  einem  allgemein  verengten  oder  dreiwinkeUgen  Becken 
mit  dem  Verhältnis  Conjungata :  Transversa  wie  1:1  bis  1 : 1,25.  In  den  entsprechenden 
Ausführungen  erwähnen  sie  auch  die  zwei  Theorien,  welche  die  absonderlichen  Becken- 
verhältnisse erklären  sollten:  Kekro  führte  sie  auf  Muskelwirkung  zurück,  Fehling  auf 
gestörte  Wachstums-  bzw.  Entwicklungsumstände.  Ich  habe  an  einer  chondrodystroph- 


Fig.  88.  Chondrodystrophe  Greisin,  65  a.  Zwergwuchs,  115  cm  Gesamtlänge. 
(Mus.-Präp.  des  Pathol.  Institutes  d.  Universität  Buffalo  [N.  Y.]  Nr.  2564.  Geschenk 
von  Dr.  James  King.] 

mikromelischen  Frucht,  die  durch  Mangel  aller  Verknöcherungskerne  der  Lendenwirbel- 
säule und  des  Kreuzbeins  ausgezeichnet  war,  eine  gewaltige  Verschmälerung  des  für  die 
Kreuzbeinentwicklung  möglichen  Raumes  durch  so  starke  knöcherne  Hüftbeinentwicklung 
gegen  die  Mittellinie  hin  gesehen,  daß  sich  die  hinteren  Stacheln  der  Ossa  ilei  berührten. 

Wichtiger  erscheint  die  Würdigung  des  Beckens  erwachsener 
chondrodystropher  Zwerge.  Dafiir  konnten  so  erfahrene  Untersucher 
wie  Breus  und  Kolisko  '/wei  Formen  unterscheiden,  die  sie  ganz  allgemein 
etwa  folgendermaßen  schildern:  Die  erste  Form  des  chondrodystrophen 
Beckens  ist  neben  der  Nierenform  des  Beckeneingangs  ausgezeichnet  durch 
eine  relative  Höhe  der  Darmbeinschaufeln,  durch  starke  Rundung  der 
etwas  wulstigen  Cristae  ossium  ilei,  durch  ein  vorspringendes  Promontorium, 
durch  Schmalheit  des  Kreuzbeins,  die  besonders  dorsalwärts  zunimmt, 
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durch  starke  Annäherung  der  Darmbeinenden.  Auffällig  ist  die  Flachheit 
der  Azetabula  und  die  Enge  der  Incisurae  ischiadicae.  Der  Arcus  pubis 
pflegt  weit  und  stumpfwinkelig  zu  sein,  die  Foramina  obturata  groß  und 
kreisrund,  die  Symphyse  niedrig.  Das  Kreuzbein  pflegt  sehr  stark  geneigt 
zu  sein;  dabei  ist  der  erste  Salcralwirbel  gegenüber  dem  zweiten  unter 
Bildung  eines  flachen  unteren  Promontoriums  dorsalwärts  abgeknickt, 
so  daß  er  gegen  die  Terminalebene  fast  gar  nicht  geneigt  erscheint.  Aus 
diesem  sich  auch  in  der  Formation  des  Ileosakralgelenkes  aussprechenden 
Verhalten  und  aus  dem  stark  dorsal  gerichteten  Verlauf  des  Sakralzapfens 
erklärt  es  sich,  daß  die  Neigung  der  Seitenbeckenknochen  und  der  Terminal- 
ebene, also  der  Beckenneigung  im  allgemeinen,  nicht  in  demselben  Grade 


Fig.  89.  Becken  des  in  Fig.  72  wiedergegebenen  erwachsenen  Chondrodystrophen. 
(Beobachtung  und  Aufnahme  der  Chirurgischen  KUnik  Göttingen.) 

vermehrt  ist,  wie  jene  des  Kreuzbeins.  An  den  Seitenbeckenknochen  ist 
die  Pars  ihaca  der  Linea  terminalis  wesentlich  verkürzt  gegenüber  der  Pars 
sacralis  und  der  Pars  pubica  i). 

Die  andere  Form  des  chondrodystrophen  Zwergbeckens  ist  ein  all-^ 
gemein  verkleinertes  Becken;  wenn  bei  ihm  auch  am  Beckeneingang  die 
Conjugata  relativ  am  stärksten  verkürzt  erscheint,  so  ist  dies  doch  nicht- 
in  dem  auffallenden  Grad  der  Fall  wie  an  dem  Becken  der  ersten  Form; 
ja,  diese  Abplattung  ist  so  gering,  daß  sie  erst  bei  der  genaueren  Messung 
der  sagittalen  und  queren  Durchmesser  zu  erkennen  ist.  Die  Verengerung 
des  Beckens  nimmt  gegen  den  Ausgang  hin  ab,  und  zwar  nicht  allein  in 
den  sagittalen,  auch  in  den  queren  Durchmessern.  Das  kleine  Becken  ist 
niedrig;  die  Sitzbeinknochen  sind  nach  außen  gewendet,  wodurch  die  Er- 

1)  Vgl.  über  diese  drei  Strecken  die  Ausführungen  von  Breus  und  Kolisko  im 
1.  Band  ihres  Werkes  über  die  pathologischen  Beckenformen  auf  S.  21.  Leipzig  u.  Wien,, 
Deuticke. 
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Weiterung  des  Ausganges  im  queren  Durchmesser  gesteigert  ist.  Die  Knochen 
des  Beckens  sind  klein  und  dünn,  nur  die  Körper  der  Seitenbeckenknochen 
sind  mächtig  und  dick,  die  Pfannen  dagegen  klein  und  flach.  Die  Pars 
iliaca  der  Linea  terniinalis  ist  ziemlich  lang,  auch  die  Pars  sacralis,  kürzer 
ist  die  Pars  pubica.  Die  Aeste  des  Scham-  und  Sitzbeins  sind  sehr  schwach 
entwickelt,  dünn,  durchscheinend,  der  Arcus  pubis  bildet  einen  stumpfen 
Winkel.  Die  Kreuzbeinkörper  sind  hoch  und  breit,  sie  treten  gegenüber 
den  schmalen  und  niedrigen  Flügeln  stark  vor.  Die  Sakrallöcher  sind  groß 
und  hoch,  der  Sakralkanal  ist  nicht  stenosiert. 


Ueber  das  Wesen  der  Chondrodystrophie  sind  recht  verschiedene 
Meinungen  ausgesprochen  worden.  Man  kann  sie  bei  Murk  Jansen  (S.  52  ff. 
seines  Büchleins  über  Achondroplasie)  nachlesen.  Parrot,  Porak  und 
DuRANTE  dachten  an  eine  durch  kongenitale  Infektion  oder  Intoxikation 
erfolgte  Ernährungsstörung  der  Knorpelkeimzellen;  auch  eine  Autointoxi- 
kation  zogen  die  französischen  Forscher  in  Frage.  Man  hat  ferner  an 
Syphilis,  an  Tuberkulose,  an  Alkohol,  an  Tabak  als  ursächliche  Umstände 
gedacht  (Dor). 

Obgleich  durch  Gurlt,  Virchow,  Parrot,  Porak  und  insbesondere 
durch  Ed.  Kaufmann  der  grundsätzliche  Unterschied  der  dysplastischen 
Knorpelbefunde  der  Chondrodystrophie  gegenüber  der  Rachitis  in  klares 
Licht  gestellt  wurde  und  damit  eine  Abtrennung  ihres  Wesens  von  der 
echten  Rachitis  zustande  kam,  will  neuerdings  Ake  Wilton  —  fußend  auf 
einer  neuen  Anschauung  des  Knochenauf baus,  -umbaus  und  -abbaus  auf 
dem  Boden  der  HANSEN-HÄGGQuisxschen  Synzytiallehre  —  die  Chondro- 
dystrophia fetalis  von  einem  Rachitis-auslösenden  Faktor  im  Mutterleib 
hervorgerufen  wissen;  dabei  soll  es  sich  um  einen  hormonalen  Faktor 
handeln.  Leider  kann  ich  in  der  gar  nicht  leicht  zu  lesenden,  un- 
gemein geistreichen,  aber  gewiß  reichhch  hypothetischen  Arbeit  keine 
greifbaren  Angaben  über  diesen  geheimnisvollen  Faktor  finden,  die  es  er- 
möglichten, ihn  zu  fassen,  zu  erproben  oder  auszutilgen.  Auch  kann  ich 
den  Schlußfolgerungen  von  Wilton  deshalb  nicht  folgen,  weil  zweieiige 
Zwillingsgeburten  bekannt  geworden  sind,  deren  eine  Frucht  chondro- 
dystroph  war,  während  die  andere  sich  als  nicht-chondrodystroph  erwiesen 
hat  (RiscHBiETH,  Lepage). 

Die  Frage  der  hormonalen  Störung  als  Vermittler  von  Chon- 
drodystrophia  fetalis  ist  freilich  nicht  neu.  Durch  Arbeiten  von  Hof- 
meister und  A.  v.  Eiselsberg  kam  die  Meinung  erneut  auf,  man  müsse 
den  Chondrodystrophen  und  den  thyreopriven  Kretin  einander  gleichachten, 
ja,  Hofmeister  sprach  sogar  von  einer  ,, Chondrodystrophia  thyreo- 
priva",  die  der  hyperplastischen  Form  der  fetalen  Chondrodystrophie 
Kaufmanns  gleichkomme.  Es  haben  ferner  Stöltznbr,  Hertoghe,  Moro, 
gewissermaßen  auch  Pierre  Marie,  Leblanc,  Lugaro,  Devay  u.  a.  mehr 
oder  weniger  einer  thyreogenen  Ursächlichkeit  der  Chondrodystrophie  zu- 
geneigt. Wesentlich  durch  die  unter  Kaufmanns  Augen  vollzogenen  Unter- 
suchungen Sumitas  mußten  diese  Anschauungen  als  unbegründet  auf- 
gegeben werden.  Ebenso  haben  Rischbieth  und  Barrington  die  Halt- 
losigkeit des  thyreogenen  Erklärungsversuches  betont.  Derselben  Meinung 

ist  BlEDL. 

Dazu  darf  ich  persönlich  anfügen:  Wenn  dieser  und  jener  (z.  B.  auch  Collmann) 
auf  den  Befund  einer  großen  Schilddrüse  bei  einem  neugeborenen  Chondrodystrophen 
aufmerksam  machte,  durfte  das  noch  kein  Grund  sein,  die  so  oder  so  geartete  Schilddrüsen- 
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funktion  für  den  Fehler  der  chondioplastischen  Knochenentwicklung  heranzuziehen; 
man  mußte  bedenken,  daß  in  Kropfendemie-Gegenden  eine  Schilddrüsenvergrößerung 
des  Neugeborenen  nichts  Seltenes  ist,  nichts  Seltenes  auch  ohne  Chondrodystrophie. 

Alb.  Dietrich  hat  die  schlagende  Beweiskraft  von  Sumitas  Ablehnung 
der  thyreogenen  Theorie  anerkannt.  Er  meinte  aber  gleichwohl,  irgendwo 
und  -wie  müßte  sich  eine  imierseki'etorische  Störung  als  Grund  der  Chon- 
drodystrophie finden  lassen.  Bei  entsprechenden  Untersuchungen  der 
Thymusdrüse  glaubt  er,  mit  aller  Vorsicht  auf  gewisse  Unterschiede,  wie  er 
sie  hier  bei  Chondrodystrophie,  dort  bei  Osteogenesis  imperfecta  gesehen, 
aufmerksam  machen  zu  sollen;  danach  zeichnete  sich  das  Thymusgewebe 
der  Chondrodystrophen  durch  den  Mangel  eosinophiler  Zellen  aus;  diesen 
Befund  haben  Kahlstorf  und  Rob.  Meyer  bestätigt.  Aber  Dietrich 
zog  es  doch  selbst  vor,  seinen  Befund  als  nicht  eindeutig  zu  erklären. 
Dagegen  spricht  auch  das  gemeinsame  Vorkommen  von  Chondrodystrophie 
und  Osteogenesis  imperfecta  an  ein  und  derselben  Frucht.  Uebrigens  hat 
hat  Vargas  überlegt,  ob  nicht  im  Thymus  das  Wesen  der  Chondrodystrophie 
verankert  läge. 

Andre,  wie  Parhon  und  Marbe,  sowie  Skunda  und  Zalplachta 
dachten  an  eine  Störung  innersekretorischer  Zusammenarbeit  mit  Ueber- 
funktion  der  Keimdrüsen  Dafür  hat  sich  auch  Wagner  eingesetzt ; 
Siegert  ist  ebenfalls  für  eine  Ueberfunktion  der  Keimdrüsen  bei  Chondro- 
dystrophen eingetreten.  Im  Gegensatz  dazu  leugnet  J.  Bauer  nicht  nur 
eine  ursächliche  Beziehung  zwischen  Chondrodystrophie  und  Hypergeni- 
talismus  ab,  sondern  vermißt  überhaupt  die  nötige  Beweiskraft  dafür,  daß 
innersekretorische  Störungen  an  der  Chondrodystrophie  schuld  seien. 

Kurz  sei  auch  darauf  hingewiesen,  daß  man,  als  Biedl  bei  der  Röntgen- 
untersuchung eines  Chondrodystrophen  eine  Abflachung  und  Kleinheit  des 
Türkensattels  fand,  die  Frage  aufwarf,  ob  nicht  eine  Unterfunktion  des 
Hirnanhangs  beim  chondrodystrophen  Zwergwuchs  im  Spiel  sei  (RossrysKi, 
Wagner,  Jansen).  Mit  Jansen  könnte  man  sich  eine  hypophysäre  Störung 
erst  im  postnatalen  Leben  des  Chondrodystrophen  denken  —  natürlich  nm* 
bei  denen,  die  eine  verkürzte  Schädelbasis  haben.  Es  gibt  aber  doch  so 
viele  Chondrodystrophe,  deren  Schädelgrund  kaum  oder  gar  nicht  ver- 
ändert ist!  Jul.  Bauer  hat  betont,  daß  die  Sellabilder  der  Chondro- 
dystrophen sehr  wechseln,  ja  Baumel  und  Margarot  haben  sogar  den 
Türkensattel  bei  einschlägigen  Menschen  recht  weit  gefunden! 

Man  darf  hier  immer  wieder  mit  Jul.  Bauer  daran  erinnern,  daß  es 
auch  eine  partielle  Chondrodystrophie  gibt.  Sie  läßt  sich  mit  Hinweisen 
•auf  innersekretorische  Störungen  natürlich  in  ihrer  Ursache  nicht  erklären; 
und  damit  fällt  wiederum  ein  bedeutender  Schatten  über  das  Gebiet,  dessen 
ursächliches  Wesen  mit  Hilfe  innersekretorischer  Möghchkeiten  erhellt 
werden  sollte. 

Eine  sehr  große  Rolle  spielte  lange  Zeit  die  Annahme  intrauteriner 
mechanischer  Störungen  als  Ursache  der  chondi-odystrophen  Verände- 
rungen. Abgesehen  von  Klebs,  der  bei  (nicht  erwiesener!)  übermäßiger 
Entwicklung  des  Bauchstieles  eine  hemmende  Beeinflussung  der  Glied- 
knospen durch  Druck  vermutete,  haben  Franqub  und  Rindfleisch  — 
dieser  mehr  in  allgemeiner  Form,  jener  mehr  in  Gestalt  des  engen  Amnions  — 
übergroßen  intrauterinen  Druck  beschuldigt.  Sumita  ist  diesen  Theorien 
überzeugend  entgegengetreten,  ebenso  wie  der  von  Beneke  und  Wieser- 
mann geäußerten  Meinung,  eine  zu  enge  Eigenhülle  an  Weichteilen,  nament- 
lich der  fetalen  Haut,  sei  am  Werden  der  Chondrodystrophie  schuld. 


1)  Zitiert  nach  Murk  Jansen. 
Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  i. 
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Entschiedene  Ablehnung  verdient  auch  das  ätiologische  System,  das- 
MuRK  Jansen  für  die  Deutung  des  Wesens  der  Chondro dystrophie  erdacht 
hat,  ebenfalls  eine  amniogene  Theorie. 

Ich  habe  bereits  an  früherer  Stelle  (S.  32ö)  dieses  Buches  die  geradezu  phantastische 
Natur  der  von  Murk  Jansen  gepflogenen  Anschauung  envähnt,  die  teils  im  Hydramnion, 
teils  in  der  allzu  engen  Schafhaut  die  Ursache  ganz  verscliiedener  MiiSbildungen  —  ohne 
zwingenden  Beweis  ersieht;  es  sei  die  Annahme  berechtigt,  meinte  Murk  Jansen,  daß 
das  menschliche  Amnion  den  Embryo  zusammenkrümme,  aufrolle  und  die  für  die  Achondro- 
plasie  kennzeichnenden  Formstörungen  verursache;  es  treffe  diese  Fähigkeit  mit  dem 
Skleroblastemstadium  des  späteren  Skelettes  zusammen;  die  fragliche  Frist  werde  be- 
grenzt von  der  3.  Fruchtwoche  (Zeit  der  ,, physiologischen  Krümmung")  und  der  6.  Frucht- 
woche (Zeit  der  ,, physiologischen  Streclaing").  Da  sich  Amnionsenge  vererbe,  sei  das 
familiäre  Vorkommen  von  Chondrodystrophen  nicht  weiter  vei-wunderlich.  Ich  muß  das 
für  einen  unerlaubten  Schluß  halten;  denn  über  die  Vererbung  von  Amnionsunregelmäßig- 
keiten  wissen  wir  nichts  Sicheres.  Und  ich  muß  auch  hier  betonen,  daß  an  derlei  Schlüssen 
vielfach  die  Voraussetzung  falsch  war  und  ist,  insofern  man  Fehler  als  amniogen  bedingt 
ansprach,  die  gar  nicht  amniogen  entstanden  waren. 

Die  Lehre  Jansens  hat  namentlich  bei  Klinikern  viel  Gefallen  gefunden.  J.  Duken 
schreibt  darüber:  ,,Es  mag  sein,  daß  uns  die  mechanische  Entstehungsursache  zunächst 
nicht  voll  in  allen  Punkten  einleuchtet.  Jansen  geht  aber  auch  selbst  über  sie  hinaus, 
indem  er  der  direkten  Druckwirkung  noch  Sekundärerscheinungen  anfügt.  ...  Ist  die 
Frucht  wirkhch  aufgerollt,  wie  Jansen  sich  ausdrückt,  dann  kann  man  sich  wohl  vor- 
stellen, daß  die  sich  bildenden  Beine  bis  zum  Kopf  hinaufgedrückt  oder  in  den  Bauch 
gepreßt  werden,  ebenso  die  Arme.  Uebrigens  muß  noch  eine  Erscheinung  erwähnt  werden, 
die  auch  als  durch  Druck  entstanden  erklärt  werden  könnte  und  die  häufiger  beim  Chon- 
diodystrophiker  beobachtet  wurde,  nämlich  die  Trichterbrust.  Jansen  erklärt  sie  durch 
das  Einpressen  des  Kopfes,  wodurch  er  auch  glaubt  erklären  zu  können,  daß  die  Schild- 
drüse manchmal  verändert  gefunden  wurde.  Doch  nun  noch  eine  weitere  wichtige  An- 
nahme Jansens.  Er  möchte  glauben,  daß  durch  den  erhöhten  Druck  im  Amnion  eine 
Ischämie  des  Embryos  entstünde  und  daß  diese  die  Organbildung  wesenthch  schädige. 
Da  nun  die  knoi-peügen  Anlagen  in  der  Zeit  des  Druckes,  also  zwischen  der  3.  und  6.  Woche, 
mehr  als  andere  Organteile  wuchern,  so  möchte  er  glauben,  daß  sie  durch  die  aus  der 
Ischämie  hervorgehende  mangelhafte  Ernährung  auch  am  stärksten  geschädigt  würden."" 
Leider  schweben  all  diese  Vorstellungen  in  der  Luft;  sie  sind  keineswegs  belegt,, 
durchaus  nicht  bewiesen  —  und  gewinnen  an  Unwahrscheinlichkeit,  wenn  man  eine  Fülle 
von  einschlägigem  und  anderem  teratologischen  Beobachtungsgut  überblickt.  Murk  Jansen 
selbst  beschränkt  sich  im  Lauf  der  Darlegung  seiner  Theorie  keineswegs  auf  die  chondro- 
dystrophen Zwerge;  es  werden  andere  Mißbildungen,  die  mit  Chondrodystrophie  nichts 
zu  tun  haben,  in  die  Kette  der  Schilderung  als  amniogen  bedingt  eingeflochten,  ohne  es 
zu  sein  (vgl.  S.  319,  Anm.  3  dieses  Buches!).  Anderseits  fehlt  der  Hinweis  darauf,  daß 
Früchte  mit  absolut  sicherer,  anatomisch  nachweisbarer  amniogener  Schädigung  keine 
chondrodystrophen  Fehler  zu  zeigen  pflegen.  Endlich  ist  nicht  bedacht,  das  Zwillings- 
früchte ungleichen  Geschlechtes  beobachtet  sind  (Rischbieth,  Lepage),  deren  einer  Zwilling 
chondrodystroph,  deren  anderer  normal  gestaltet  war!  Man  sollte  gerade  bei  MehrUngs- 
früchten  doch  eine  Wirkung  der  Enge  und  der  Raumbeschränkung  mit  den  geforderten 
Mißbildungen  allzeit  erwarten!  Unter  diesen  Umständen  kann  man  ernstlich  den  von 
Murk  Jansen  versuchten  Beweis  nicht  als  gelungen  erachten  und  darf  seine  Theorie 
keineswegs  als  stichhaltig  hinnehmen,  eine  Ansicht,  die  auch  aus  den  Darlegungen  von 
Donath  und  Vogl  hervorgeht. 

Obschon  seit  etlichen  Jahrzehnten  entsprechendes  Beobachtungsgut 
vorlag,  arbeitete  man  sich  doch  nur  recht  langsam  zur  letzten  Anschauung 
über  das  chondrodystrophische  Wesen  durch.  Virchow  betonte  nachdrück- 
lich, daß  es  sich  hier  um  eine  Mißbildung  handle.  E.  Kaufmann  reihte  die 
Chondrodystrophie  in  das  Betrachtungsfeld  der  hypoplastischen  Fehl- 
bildungen. Mehr  und  mehr  ergab  sich  in  den  letzten  40  Jahren,  daß 
familiäre  Häufung  von  Chondrodystrophie  nicht  gerade  selten  ist,  und 
heute  betrachten  wir  mit  Rischbieth  und  Barrington,  mit  Jul.  Bauer 
und  mit  K.  H.  Bauer,  mit  Aschner  und  Engelmann  das  Wesen  der 
Chondrodystrophie  als  eine  im  Keimgut  eines  der  zugehörigen 
Eltern  verankerte,  also  endogene,  genotypische  Anomalie  des 
Wachstumsknorpels.    Nach   den  Ausführungen  von  Aschner  und 
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Engelmann  findet  sich  im  normalen  Keimgut  ein  Gen-Komplex,  der  in 
enger  Beziehung  steht  zum  enchondralen  Knochenwaehstum.  Irgendwelche 
pathologischen  Vorgänge  führen  zur  Mutation  dieses  Gens.  Dadurch  werde 
das  Knochenwaehstum  der  Epiphyse  gehemmt.  Die  Natur  dieser  Prozesse 
ist  uns  unbekannt.  So  Hegt  also  die  eigentUche  Ursache  des  chondro- 
dystrophen  Zwergwuchses  auch  heute  noch  für  uns  im  Dunkeln.  Wir  er- 
kennen wohl  sein  Wesen,  aber  wir  wissen  nicht,  was  dieses  Wesen  so 
eigenartig  macht,  was  ihm  seine  eigenthche  Natur,  seinen  abweichenden 
Entwicklungsgang  aufzwingt. 

Unter  allen  Hypothesen  über  die  Erscheinung  der  Chondrodystrophie 
hält  nur  die  Tatsache  der  Vererbungsmöglichkeit  allen  Einwänden  stand. 
Dies  gründet  sich  auf  keine  kleine  Erfahrung;  zahlreiche  Belege  sind  sehr 
sorgfältig  von  Rischbieth  und  Barrington  gesammelt  worden. 

Raetz  hat  folgende  Hinweise  in  den  Vordergrund  gerückt,  die  aber 
längst  nicht  das  Erfahrungsgut  auf  diesem  Gebiet  erschöpfen: 

Familiäres  Auftreten  der  Chondrodystrophie  ist  beobachtet  von: 
Portner;  er  nennt  in  3  Generationen  6  Glieder  einer  Familie  so  verändert;  ein 
SOjähriger  chondrodystropher  Zwerg  hatte  3  ebenso  beschaffene  Sölme;  auch  sein  Vater 
soll  die  chondrodystrophische  Eigenart  besessen  haben.  Die  weibhchen  Familienmitglieder 
erschienen  normal. 


Fig.  90.  Famihäre  Häufung  der  Chondrodystrophie.  (Nach  Nijhoff.)  •  =  chondro- 
dystroph.  O  =  nichtchondrodystroph. 

Meckel  berichtet  über  4  normale  und  3  chondrodystrophische  Kinder  ein  und 
desselben  Ehepaars. 

KoMBERGs  Beobachtung  betrifft  zweieiige  Zwillinge,  nämlich  Bruder  und  Schwester 
mit  Zeichen  höchstgradiger  Chondrodystrophie.  Sie  sind  von  Virchow  1898  noch  einmal 
abgebildet  worden. 

Laffargue  nennt  2  chondrodystrophische  Brüder  (Neger). 

Ecksteins  Fall  betrifft  nach  9  normalen  Kindern  zwei  chondrodystrophische  Söhne 
und  eine  chondrodystrophische  Tochter  derselben  Eltern. 

Nijhoff  konnte  als  Früchte  einer  Ehe  1  normales  Kind  und  2  chondrodystrophische 
Töchter  feststellen. 

Peloquins  Mitteilung  bezeichnet  4  Geschwister  (2  Brüder  und  2  Schwestern)  chondro- 
dystrophisch. 

Poncet  und  Leriche  beobachteten  Bruder  und  Schwester  chondrodystrophisch. 
Reyher  nennt  von  9  Kindern  einer  Familie  2  chondrodystrophisch. 
Treub  hat  1  Bruder  und  2  Schwestern  als  Chondrodystrophen  erkannt. 

Die  Vererbung  erfolgte  in  den  bekannt  gewordenen  Fällen  entweder 
unmittelbar  oder  unter  Ueberspringen  einer  Generation: 

Uebertragung  vom  Vater  auf  das  Kind  meldeten:  Porter, 
Herrgott,  Apert,  Sevestre,  Launois  und  Apert,  Keyser,  Nijhoff, 
Eichholz,  Decroly. 

Uebertragung  von  der  Mutter  auf  das  Kind  meldeten:  Wagner, 
PoRAK,  Boeckh,  Rischbieth,  Lepage,  Baldwin,  Litchfield,  Eichholz, 
Nijhoff,  Gueniot  et  Potocky,  Lauro,  Swoboda  und  Christopher. 

Hanns  Chiari  hat  über  2  chondrodystrophische  Feten  berichtet,  die 
in  Straßburg  i.  E.  zur  Sektion  kamen.  Aus  der  Anamnese  ging  hervor,  daß 
beide  Früchte  einen  gemeinsamen  Vater  hatten,  der  normalen  Körperbau 
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besaß.  Sein  Vater,  also  der  Großvater  der  beiden  Feten,  soll  wegen  seiner 
kurzen  Beine  den  Eindruck  eines  Zwerges  gemacht  haben.  Die  Mütter  der 
beiden  Chondrodystrophen  waren  körperHch  wohlgestaltete  Schwestern; 
ein  gewisser  Grad  von  Konsanguinität  bestand  zwischen  dem  Mann  und 
beiden  Schwestern;  sie  hatten  ein  ^ 
gemeinsames  Urgroßelternpaar.  *Ay$ 


Fig.  91.  Fig.  92. 


Fig.  91.  Chondrodystrophie  in  2  Generationen.  Chondrodystrophe  Kinder  eines 
chondrodystrophen  Vaters  mit  zwei  verschiedenen  Frauen.  (Nach  Jaroschy.)  #  =  chon- 
drodystroph,  O  =  nichtchondrodystroph. 

Fig.  92.  Chondrodystrophe  Söhne  zweier  Schwestern  von  demselben  Vater,  dessen 
Vater  kurzbeinig  und  kleinwüchsig  war;  zugleich  bestand  14  Blutsverwandtschaft  der 
Erzeuger.    (Nach  H.  Chiari.)  #  =  Chondrodystroph,  ®  =  Kleinwuehs. 

Aeußerst  bemerkenswert  ist  das  Vorkommen  chondrodystropher  Zwillinge. 
Homberg  und  Schemens ky  berichten  über  solche  Vorkommnisse;  hier  waren  jedesmal 
beide  Zwillinge  betroffen;  die  Mitteilungen  von  Rischbieth,  Lepage,  von  Klein  und  von 
Parhon  und  Shunda  beziehen  sich  aber  auf  Zwillingsfälle,  die  nur  je  eine  Frucht  als 
chondrodystroph  erkennen  ließen. 

In  der  Beobachtung  von  Franque  und  Osler  hat  es  sich  um  Chondrodystrophie 
mit  Ueberspringen  einer  Generation  gehandelt.  Bei  Boeckh  wui^den  in  6  Gene- 
rationen 4  chondrodystrophische  Zwerge  gezählt,  bei  Poncet  und  Leriche  (Fall  1)  4  Chon- 
drodystrophen in  3  Generationen ;  bei  Jaroschy  fanden  sich  in  2  Generationen  4  chondro- 
dystrophische Kinder  neben  2  normalen,  und  zwar  von  gesunden  Müttern. 


Fig.  93.  Hergotts  Aufstellung  einer  Chondrodystrophensippe.  (Nach  Rischbieth 
und  Barrington  vereinfacht).  Die  bei  Rischbieth  und  Barrington  wiedergegebene 
Geschichte  dieser  Sippe  läßt  ersehen,  daß  oben  statt  III  2  und  III  3  mehrere  Söhne 
imd  Töchter  vorhanden  waren.  Sie  läßt  weiter  feststellen,  daß  alle  chondrodystrophen 
Frauen  über  kurz  oder  lang  im  Kindbett  zugrunde  gegangen  sind.  #  =  Chondro- 
dystroph. %  =  Unter  der  Geburt  verstorbene  Kinder. 

Was  die  Eigenart  des  Erbgangs  anlangt,  so  hat  F.  Lenz  betont, 
daß  die  Vererbung  der  Chondrodystrophie  nicht  einheitlich  vor  sich 
geht.  Neben  einfach- dominanter  muß  man  hier  auch  mit  rezessiver  Ver- 
erbung rechnen.  Wie  dies  Aschner  und  Engelmann  ausdrücken,  so  hält 
auch  V.  Verschuer  diese  MögHchkeit  rezessiver  Vererbung  für  häufiger 
ausgeprägt,  wenngleich  auch  etwa  durch  Herrgott,  Rischbieth  und  andere 
—  allerdings  nur  über  kurze  Geschlechterstufen  hin  —  ein  dominanter 
Erbgang  in  einigen  Sippen  nachgewiesen  ist. 

Soviel  man  ersehen  kann,  kommen  Chondrodystrophe  bei  den  ver- 
schiedensten Rassen  vor.  Sie  ähneln  sich  in  Haltung  und  Ausdruck  sehr 
stark.  Poncet  und  Leriche  wollten  in  ihrem  merkwürdigen  Wesen  den 
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Ausdruck  einer  besonderen  Rasse  ersehen.  Nun,  man  muß  daran  denken, 
daß  das  erste  Auftauchen  der  Chondrodystrophie  in  einer  Sippe  eine  mu- 
tative  Erscheinung  sein  kann;  und  es  können  wohl  durch  Mutation  Rassen 
entstehen;  aber  im  Fall  der  Chondrodystrophie  ist  der  etwaige  rassenbildende 
Faktor  doch  zugleich  äußerst  stark  beeinträchtigt,  erstens  durch  den  Letal- 
faktor, der  in  recht  großem  Ausmaß  chondrodystrophe  Miki'omelen  als 
nicht  ganz  ausgetragene  Früchte  im  Mutterleib  sterben  läßt,  zweitens 
durch  die  infolge  des  engen  Beckens  bestehende  Geburtserschwerung, 
ja  oft  sogar  absolute  Geburtsbeilinderung  der  chondrodystrophen  Frauen. 

SuMiTA  hat  die  Möglichkeit  überlegt,  ob  die  Chondrodystrophie  der 
Ausdruck  degenerativer  Einflüsse,  d.  h.  Folge  einer  Keimentartung  sei. 
Ich  bin  bei  dieser  Ueberlegung  durch  seine  Argumente  nicht  überzeugt, 
sondern  meine,  daß  manches  von  dem,  was  er  anführt,  ebenfalls  endogene 
Mißbildungen  sind,  welche  die  Chondrodystrophie  begleiten  oder  welche 
in  den  fraglichen  Familien  ebenso  zum  Durchbruch  kommen  können,  wie 
die  Chondrodystrophie  selbst.  Natürlich  kann  darüber  kaum  eine  Meinungs- 
verschiedenheit bestehen,  daß  an  und  für  sich  die  zur  Chondrodystrophie 
führende  Keimesänderung  in  finaler  Hinsicht  eine  Minderwertigkeit  erzeugt ; 
sie  tritt  als  eine  im  ganzen  und  großen  bionegative  Abartung  ans  Licht, 
so  daß  es  gerechtfertigt  erscheinen  darf,  ihr  rassenhygienische  Maßnahmen 
entgegenzustellen. 

Heute  besteht  kein  Zweifel  darüber,  daß  man  in  der  Chondrodystrophie 
eine  konstitutionelle  Abart  des  Menschen  zu  sehen  hat.  In  diesem  Sinn 
rechnet  K.  H.  Bauer  die  Chondrodystrophen  unter  die  Reihe  der  Träger 
von  ,, Keimblatterkrankungen",  zu  denen  er  die  Asthenie  und  die  Osteo- 
genesis imperfecta  ebenfalls  rechnet.  Ich  halte  Bauers  Darlegungen  für 
sehr  wesentlich,  zumal  —  worauf  Donath  u.  Vogl  aufmerksam  machten  — 
seltene  Fälle  gemeinsamen  Vorkommens  von  Chondrodystrophia  fetalis 
und  von  Osteogenesis  imperfecta  vorkommen;  einen  solchen  habe 
auch  ich  gesehen,  worüber  das  nächste  Kapitel  Aufschluß  gibt. 

lieber  Vergesellschaftung  von  anderen  EntAvicklungsfehlern  mit  Chon- 
tlrodystrophie  finden  sich  bei  Sumita  Angaben: 

Häufig  sind  überzählige  Finger  und  Zehen  beschrieben  (Kaufmann,  Schwarzwäller, 
ViRCHOw  (Fall  des  sogenannten  neugeborenen  Kretins),  Lampe,  Roth,  Matsuoka,  Rind- 
fleisch u.  a.),  viele  davon  sind  regelmäßig  mit  6  Fingern  und  6  Zehen  begabt,  häufig  auch 
als  beiderseitig  hyperdaktyl  bezeichnet.  Auch  Klumpfußstellungen  (Kaufmann,  v.  Franque, 
ScHWENDENER,  Gräfe),  Verschiedene  SpaltbilduHgeu  (Gaumenspalte :  Rindfleisch,  Kauf- 
mann, Hochsinger,  H.  Müller,  Kirchberg  u.  a.,  andere  Spaltbildimgen :  Rindfleisch, 
Schneider,  Roth,  M.  Jansen  u.  a.  und  Mangel  von  Gliedknochen  usw.)  wurden  festgestellt. 
Kaufmann  sah  1892  bei  einem  Chondrodystrophen  einen  großen  Sakraltumor  (Steißteratom) 
und  wahrscheinlich  dadurch  beeinträchtigte  Genitalbildung  (Hydromethra  und  Hydro- 
kolpos).  Ein  anderes  Mal  fand  er  einen  Situs  inversus  der  Brust-  und  Bauchorgane,  einen 
einseitigen  Nierenmangel,  ungelappte  Lungen.  Putschar  vermißte  eine  Nabelarterie, 
fand  zugleich  eine  Leber-  und  Nierendystopie  (ohne  Zwerchfellslücke!)  und  ein  Mes- 
enterium commune.  Ich  selber  aber  beschrieb  an  einem  unter  Kaufmanns  Augen  als  chondro- 
dystroph  im  Sektionsbericht  verzeichneten  mißgebildeten  Knaben  akrokephalo-syndaktyle 
Veränderangen,  eine  mittlere  Lippenspalte  und  Zystenniere.  Murk  Jansen  nennt  noch 
als  begleitende  Mißbildungen  Agnathie  und  Mikrotie,  bzw.  Mikrognathie  und  Syndak- 
tylie  (freilich  ohne  den  histologischen  Nachweis  der  zugleich  als  bestehend  angenommenen 
Chondrodystrophie  zu  erbringen). 

Sehr  bemerkenswert  ist  die  Tatsache,  daß  auch  bei  Tieren  eine 
unzweifelhafte  Chondrodystrophie  beobachtet  ist.  Namentlich  für 
das  Rind  trifft  dies  zu  (,, Otterkälber",  ,, Speckkälber",  ,, Wasserkälber" 
des  Volksmundes).  Ferner  ist  die  Veränderung  beim  Lammfetus,  vielleicht 
auch  beim  Ferkel  gesehen  worden.  An  Hühnern  haben  Landauer  und 
DuNN  chondrodystrophe  Veränderungen  beschrieben. 
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Darüber  ist  bei  Zumpe  nachzulesen,  der  für  den  Rahmen  der  Tierheilkunde  betont, 
es  seien  die  Beziehungen  zwischen  Chondrodystrophie  und  anderen  unechten  Zwergwuchs- 
formen noch  keineswegs  geklärt.  Dem  Beginnen,  Skeletteigentümlichkeiten  gewisser 
Tiere  —  etwa  Verkürzung  des  Gesichtsteiles  des  Schädels,  eingesunkene  Nasenwurzel, 
mikromele  und  plumpe  Gestaltung  der  Gliedmaßenknochen  —  mit  der  Chondrodystrophie 
in  Verbindung  zu  bringen,  also  konstante  Zeichen,  wie  sie  bei  enghschen  und  chinesischen 
Schweinerassen,  bei  Möpsen  und  Bulldoggen,  bei  Dachshunden,  bei  gewissen  Rinderarten, 
bei  Krüpperhühnern  und  bei  Ankonschafen  usw.  gesehen  werden,  steht  Zumpe  skeptisch, 
ja  ablehnend  gegenüber.  Er  schreibt  dazu: 

„Abgesehen  davon,  daß  die  genannten  Rassen  schon  makroskopisch  den  chondro- 
dystrophischen Tieren  nur  wenig  gleichen  (so  besitzen  sie  zumeist  einen  verhältnismäßig 
kleinen  Kopf),  verdanken  sie  das  geringe  Längenwachstum  und  vermehrte  Dickenwachs- 
tum bestimmter  Teile  ihres  Skeletts  nicht  einer  Schädigung  des  Knorpelwachstums,  sondern 
dem  vorzeitigen  Epiphysenschluß  als  Merkmal  der  Frühreife.  Knorpelschädigung  und 
früher  Epiphysenschluß  sind  doch  ihrem  Wesen  nach  zwei  ganz  verschiedene  Vorgänge, 
wenn  sie  auch  zu  ähnlichen  Gestaltungen  an  den  betroffenen  Knochen  führen.  Ich  halte 
es  demnach  mit  Bormann  für  unwahrscheinlich,  zum  mindesten  aber  zur  Zeit  noch  für 
gänzhch  unbewiesen,  daß  die  genannten  rassebedingten,  also  keineswegs  pathologischen 
Skeletteigenarten  sich  auf  Grund  ehemahger  chondrodystrophischer  Prozesse  zu  ver- 
erbbaren Eigenschaften  entwickelt  haben"  i). 

B.  Sonderformen  der  Chondrodystrophie. 

Neben  den  in  Abschnitt  A  gekennzeichneten  „klassischen"  Formen 
gibt  es  außergewöhnliche  Vorkommnisse  der  Chondi"odystrophie ;  Grud- 
ziNSKi  suchte  sie  in  einer  Dreiteilung  zu  ordnen.  An  erster  Stelle  nennt  er 
jene  Form  der  Chondrodystrophie,  die  nur  einen  Teil  der  Gliedmaßen  befiel 
(=  partielle,  lokaHsierte  Chondr.),  an  zweiter  Stelle  stehen  jene  weniger 
charakteristischen  Fälle  chondrodystropher  Störung,  bei  denen  die  Stärke 
der  Veränderungen  weniger  auffällig  hervortritt  (=  „abortive"  Gh.).  End- 
Hch  an  dritter  Stelle  sind  gewisse  Beobachtungen  der  Kliniker  und  Röntgeno- 
logen  zu  verzeichnen,  die  mutmaßlich  in  den  Rahmen  der  Chondrodystrophie 
gehören;  diese  kann  man  kurzerhand  als  „klinische  Abarten"  der  Chondro- 
dystrophie benennen. 

a)  Partiell  lokalisierte  Chondrodystrophie. 

In  den  einschlägigen  Fällen  sind  zwar  ganz  typische  Veränderungen 
vorhanden;  aber  sie  betreffen  nicht  die  sämtHchen  Ghedmaßen.  Hier  ist 
vor  allem  zu  nennen  die  sogenannte  Heniiachondroplasie;  ihr  Vor- 
kommen erwähnte  Kaufmann  bereits  im  Lehrbuch  der  spez.  path.  Anatomie. 

In  seinem  Buch  über  ,, Konstitutionelle  Disposition  zu  inneren  Krank- 
heiten" hat  J.  Bauer  die  Abbildung  eines  hemichondrodystrophischen 
Menschen  gebracht.  Er  sieht  in  dieser  partiellen  Veränderung  das  Binde- 
glied zwischen  der  typischen  Chondrodystrophie  einerseits  und  der  lokali- 
sierten „Mikromelie"  andrerseits.  Ferner  beschreibt  F.  Siegert  in  seiner 
Arbeit  über  den  chondrodystrophischen  Zwergwuchs  das  seltene  Vor- 
kommnis, daß  bei  einem  Chondrodystrophen  Wirbel,  Rippen,  Extremitäten 
und  Becken  nur  einseitig  verändert  waren. 

Ueber  denselben  Fall  hat  sich  auch  Nathanson  ausführhch  geäußert.  Es  handelfc 
sich  um  eine  rechtsseitig  lokaUsierte  und  recht  ausgesprochene  Chondrodystrophie.  Bei 
sehr  genauer  Betrachtung  des  Röntgenbildes  konnte  man  aber  erkennen,  daß  doch  auch 
die  linke  Seite  geringfügig  beteiligt  war.  Freilich  von  Mikromelie  war  Hnks  nichts  vor- 
handen. Die  Knke  Seite  konnte  also  im  Verhältnis  zur  schwer  veränderten  rechten  als 
wesenthch  besser  beschaffen  bezeichnet  werden. 


1)  Danach  ist  also  die  sehr  verbreitete  Meinung  abwegig,  es  sei  der  Teckel  mit  seinen 
gekrümmten  Läufen  und  seinen  ausgezeichneten  Sinnen  gewissermaßen  den  klugen, 
chondrodystrophen  Clowns  großer  Zirkusunternehmen  zu  vergleichen. 
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Charon,  Depuy  und  Tissot  hatten  einen  Menschen  beobachtet,  bei 
dem  die  Verkürzung  sich  auf  die  unteren  Extremitäten  beschränkte, 
während  die  oberen  normal  gewesen  seien. 

Von  etlichen  Forschern  wird  die  Brachydaktylie  in  Beziehung  zur 
Chondrodystrophie  gebracht.  Aschner  und  Engelmann,  denen  Hassel- 
wander  und  Pol  vorgearbeitet  hatten,  meinen  darüber:  Der  höchste  Grad 
der  Störung  im  Wachstum  der  Epiphysen  sei  bei  der  Chondrodystrophie 
vorhanden;  als  ,, partielle  Mikromelie"  befalle  dieselbe  Veränderung  die 
langen  Röhrenknochen,  als  Brachydaktylie  die  Phalangen  oder  Mittelhand- 
knochen. Auch  Machol  war  der  Ansicht,  daß  in  der  Art  der  Veränderungen, 
die  Chondrodystrophie  und  die  Brachydaktylie  zusammengehörten ;  übrigens 
sind  die  Brachydaktylen  fast  durchweg  kleiner  als  der  sonstige  Durchschnitt 
der  Menschen.  Immerhin  ist  das  alles  noch  nicht  restlos  bewiesen,  und  die 
Forderung  besteht  durchaus  zu  Recht,  mit  histologischen  Arbeitsweisen  die 
These  zu  prüfen,  ob  das  zur  Brachydaktyhe  führende  Geschehen  den  Cha- 
rakter der  chondrodysplastischen  Knorpelstörung  an  sich  trägt,  wie  sie 
Ed.  Kaufmann  für  die  Chondrodystrophie  beschrieben  hat. 

Hassel  WANDER  sprach  die  Ansicht  aus,  daß  Brachydaktylie  und  Chondrodystrophie 
grundsätzhch  denselben  Krankheitsprozeß  darstellen.  Auch  K.  H.  Bauer  hat  solche  Zu- 
sammenhänge zwischen  Brachydaktyhe  und  Chondrodystrophie  angenommen.  Er  wies 
darauf  hin,  daß  in  entsprechenden  Sippen  gerade  die  Brachydaktylen  immer  kleiner  zu 
sein  pflegen  als  die  gesunden  Geschwister,  und  daß  sie,  biologisch  betrachtet,  mit  den 
Chondrodystrophen  eine  gewisse  Widerstandsfähigkeit  gegen  Infektionen  gemeinsam 
haben.  F.  Lenz  faßt  die  Chondrodystrophie  als  Mißbildung  auf  und  bezeichnet  die  Brachy- 
daktylie als  ganz  leichte  Form  derselben.  Auch  Rischbieth  und  Barrington  kennen 
lokalisierte  Formen  der  Chondrodystrophie.  In  ,,Formes  and  Complications  of  Achondro- 
plasia"  erwähnt  der  eine  von  beiden  (Rischbieth)  eine  Beobachtung  von  G.  Variot, 
bei  der  die  Mikromehe  nur  an  den  unteren  Extremitäten  ausgeprägt  war.  Daselbst  finde 
sich  auch  die  Angabe  über  eine  Mitteilung  von  Renault  darüber,  daß  nur  der  Humerus 
verkürzt  war. 

Auch  im  Tierreich  ist  partielle  Chondrodystrophie  nach- 
gewiesen worden.  W.  Landauer  untersuchte  das  Skelett  chondrodystro- 
phischer Hühnerembryonen.  Er  stellte  fest,  „daß  die  Vorderextremitäten 
in  allen  älteren  Embryonalstadien  auch  bei  typischer  Ausbildung  der 
sonstigen  chondrodystrophischen  Merkmale  normal  waren."  Nach  Stockard 
(zitiert  bei  J.  Bauer)  soll  beim  Griffon  und  bei  der  Bulldogge  der  Schädel 
allein  chondrodystrophisch  verbildet  sein.  Ob  diese  Deutung  nicht  etwa 
unter  die  von  Bormann  kritisierte  Neigung  fällt,  an  Tieren  herausgezüchtete 
Rassenmerkmale  kurzhändig  einem  gewissen  äußeren  Habitus  nach  als 
chondrodystroph  anzusprechen,  obschon  ihnen  die  histologischen  Be- 
sonderheiten der  Chondrodystrophie  fehlen,  kann  ich  nicht  beurteilen.  Für 
den  Menschen  glaube  ich  das  Vorkommen  einer  partiellen,  nur  die  Schädel- 
basis betreffende  und  zur  Turmschädelbildung  führenden  Chondrodystrophie 
erwiesen  zu  haben. 

Ehe  zur  zweiten  Form  der  Einteilung  von  Grudzinski  übergegangen 
"wird,  muß  noch  einer  Mitteilung  Buddes  gedacht  werden,  weil  sonst  leicht 
Verwirrung  durch  Nomenklaturvermengung  eintreten  könnte: 

Budde  studierte  die  vorzeitige  Wachstumsfugenverknöcherung  an  zwei  eigenen 
und  an  drei  1907  von  Guleke  veröffentlichten  Beobachtungen.  Bei  Fall  1  von  Budde 
betraf  die  Störung  nur  das  untere  linke  Femurende,  bei  Fall  2  beide  Knie  und  Ellbogen. 
Auf  Grund  röntgenologischer  Untersuchungen  stellte  Budde  den  für  Chondrodystrophie 
typischen  Befund  fest,  nämüch  daß  die  Verknöcherung  der  Femurepiphyse  von  der  Dia- 
physe  her  stattfand.  Budde  kam  zu  dem  Schluß,  daß  solche  nicht  traumatisch  oder  ent- 
zündlich bedingte  frühzeitige  Wachstumsfugenverknöcherung  — •  auch  an  umschriebener 
Stelle  auftretend  —  mit  allem  Vorbehalt  als  ein  klinisches  Symptom  einer  Art  abortiv 
{d.  h.  unscheinbar)  verlaufenden  Chondrodystrophie  zu  bewerten  sei.  Wir  würden  den 
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obigen  Darlegungen  entsprechend  derlei  Vorkommnisse  als  partiell  lokalisierte  Formen 
der  Chondrodystrophie  bewerten;  anderseits  aber  ist  zuzugeben,  daß  sie  gut  unter  di& 
Summe  der  folgenden  abortiv -chondrodystrophen  Vorkommnisse  eingereiht  werden 
könnten. 

b)  Abortive  Chondrodystrophie. 
Darunter  versteht  man  mit  Grudzinski  Fälle  von  Chondrodystrophie 
mit  nur  geringgradig  ausgeprägten  Merkmalen.    Ravenna  und  Bauer- 
Fischer-Lenz  haben  diese  leichten  Formen  „Chondrohypoplasie"  genannte 


Fig.  94.  Fig.  95. 

Fig.  94.  Abortive  Form  der  Chondrodystrophie  bei  einem  Mann  von  138  cm  Länge. 
(Eigene  Beobachtung.) 

F-ig.  95.  Leiche  einer  zwergwüchsigen  Frau  von  53  Jahren.  135  cm  lang.  Auf- 
fallende Kürze  der  Arme.  MADELUNGsche  Deformität  der  Handgelenke.  Abortive  Chondro- 
dystrophie. (Göttinger  Beobachtung.) 

Leri  spricht  von  „l'hypochondroplasie",  Silverskiöld  von  „Forme  fruste" 
und  RiscHBiETH  von  „incomplete  forms,  in  which  a  certain  number  of  the 
typical  features  are  modified  er  absent".  J.  Bauer  sprach  die  Meinung 
aus,  daß  es  von  der  normalen  Kurzbeinigkeit  zur  Chondrodystrophie  fließende 
Uebergänge  gäbe.  Er  bildete  in  seinem  Werk  „Konstitutionelle  Disposition 
zu  inneren  Kranklieiten"  einen  Patienten  mit  sogenannter  chondrohypo- 
plastischer  Konstitution  ab,  der  dem  chondrohypoplastischen  Fall  von 
Ravenna  sehr  gleicht.  Ebenso  erwähnt  J.  Bauer  die  von  Apert  beobachtete 
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Familie,  in  der  sich  neben  typischer  Chondrodystrophie  auch  ein  abortiver 
Fall  fand,  der  vielleicht  als  normal  gegolten  hätte,  wenn  man  nicht  durch 
die  ausgesprochene  Mißbildung  der  anderen  Famihenmitglieder  aufmerksam 
geworden  wäre.  Einen  Beitrag  zur  abortiven  Form  der  Chondrodystrophie 
liefert  auch  Murk  Jansen.  Auf  S.  20  seines  Buches  ,,Das  Wesen  und 
Werden  der  Achondroplasie"  sieht  man  die  Photographie  eines  22jährigen 
„Achondroplasten",  bei  dem  die  Kürze  der  Arme  und  Beine  auf  einen 
leichten  Grad  von  Chondrodystrophie  hindeuten.  Eine  jüngere  Schwester 
dieses  Mannes  nannte  Murk  Jansen  ebenfalls  achondroplastisch. 

Zu  diesen  abortiven  Formen  gehören  meines  Erachtens  jene  an  sich  chondrodys- 
plastischen Menschen,  die  in  ihrem  Wuchs  über  das  äußerste  Höhenmaß  des  Zwerges 
hinauskamen,  aber  dennoch  unverkennbar  eine  kürzere  ,, Unterlänge  gegenüber  beträcht- 
licher ,, Oberlänge",  sowie  die  charakteristische  Form  der  Ai'me  und  Beine  bei  oft  tadel- 
loser Kopf-  und  Gesichtsbüdung  zeigen  (Fig.  94). 

Ich  glaube,  daß  solche  Vorkommnisse  nicht  selten  sind.  Weitere  Bei- 
träge aus  meinem  Beobachtungskreis  lasse  ich  folgen: 

Eine  41jährige  Frau  von  123  cm  Länge,  die  oberflächlich  gesehen  als  proportionierte 
Zwergin  galt,  ist  mehrmals  wegen  ihres  engen  Beckens  mittels  Kaiserschnittes  entbunden 
worden.  Die  pathologisch-anatomische  Untersuchung  ergab  jedoch  eine  gewisse  Dispro- 
portion der  Maße  bei  Kleinheit  aller  inneren  Organe.  ISine  Oberlänge  von  68  cm  entsprach 
nur  eine  Unterlänge  von  55  cm.  Die  Spannweite  betrug  115  cm.  Arme  und  Beine  waren 
etwas  zu  kurz,  die  Finger  plump  und  kurz.  Die  Nasenwurzel  erwies  sich  eingezogen.  Für 
das  mazerierte  Becken  fand  ich  unter  Anwendung  der  von  Breus  und  Kons  kg  angegebenen 


Maßmethodik: 

Conj.  Vera  anat   8,4  cm 

Conj.  inferior   8,5  „ 

1.  schrägen  Durchmesser   12,0  „  |  anatomisch! 

Querdurchmesser  des  Beckeneingangs    12,6  „ 

Durchmesser  zwischen  den  Eminent,  ileopectin   12,2  ,, 

Beckenausgangskonjungata   7,0  ,, 

Durchmesser  zwischen  den  Spinae  ossium  ischii   10,2  ,, 

,,              ,,        ,,    Sitzbeinknorren   14,7  ,, 

,,              ,,        ,,   vorderen  oberen  Hüftbeindornen  18,7  ,, 

,,              ,,        ,,    Höhenmitten  der  Hüftbeinkämme  20,0  ,, 

,,              ,,        ,,   hinteren  oberen  Hüftbeindornen  6,0  ,, 


Teilstrecken  der  Seitenbeckenknochen: 

Pars  sacralis  sin  5    cm  Pars  sacral.  dext  5,1  cm 

Pars  iliaca  sin.    .  .  .  4,5  cm!        Pars  iliaca  dext.     .  .  4,3  cml 
Pars  pubica  sin  6,5  cm  Pars  pubica  dext  6,4  cm 

Kreuzbeinhöhe  in  der  Wölbung  ...  8,8  cm 

Kreuzbeinhöhe  als  Sehne  gemessen  .  8,5  cm 

Kreuzbeinbreite  (Lin.  termin.)  in  der 

Wölbung  9,5  cm 

Kreuzbeinbreite  als  Sehne  gemessen    9,2  cm 

Nach  diesen  Maßergebnissen  ist  es  wahrscheinhch,  daß  hier  ein  wenig  stark  ausge- 
sprochener Fall  von  Chondrodystrophie  vorlag.  Röntgenaufnahmen  und  histologische- 
Untersuchungen  fehlen.  Familienanamnestisch  war  nichts  zu  finden. 

In  einem  andern  Fall  handelte  es  sich  um  die  Leiche  einer  53jährigen  Frau,  die  aus- 
einer  inneren  Ursache  verschieden  war.  Die  Leiche  maß  135  cm;  sie  fiel  durch  die  sehr 
kurzen,  etwas  gebeugt  gehaltenen  Arme  bei  merkwürdig  kantigen  Schultern  und  durch 
kurze  Finger  auf.  Zudem  bestand  an  beiden  Handgelenken  eine  sehr  ausgesprochene 
MADELUNGSche  Deformität  (Fig.  95).  Zweifellos  war  auch  in  diesem  Fall  die  Unter- 
länge geringer  als  die  Oberlänge.  Diese  Frau  hatte  auf  natürlichem  Weg  3  lebende  Kinder 
geboren.  Aber  die  Kinder  waren  von  Geburt  an  klein  und  sind  im  envachsenen  Alter 
nicht  größer  als  die  Mutter  geworden.  Leider  stehen  weder  Röntgenbilder-  noch  histo- 
logische Befunde  zui-  Verfügung.  Nach  Auskünften  zweier  Töchter,  die  ich  selbst  gesehen 
imd  die  durch  ihre  Kleinheit  —  aber  ohne  irgendeinen  begleitenden  kretinoiden  Gesichts- 
ausdi-uck  —  auffielen  und  die  ebenfalls  ohne  Kaiserschnitt  jeweils  mehrere  Kinder  ge- 
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boren  hatten,  ergab  sich  das  in  Fig.  96  mitgeteilte  Sippenschema.  Eine  Schwester  der 
Mutter,  deren  3  Töchter  sowie  ein  Teil  der  Enkelkinder  waren  auffallend  klein.  AUe  übrigen 
Mitglieder  der  Sippe  seien  nornialwüchsig  gewesen  (Fig.  96). 

Zum  Befund  dieser  Frau  mit  sehr  wahrscheinhch  abortiver  Chondrodj'strophie  muß 
noch  auf  eine  Untersuchung  von  Budde  hingewiesen  werden,  der  die  MADELUNGsche 
Deformität  an  und  für  sich  als  chondrodystrophe  Störung  des  peripheren  Speichendendes 
aufzufassen  geneigt  ist.  Und  Melchior  hat  für  eine  jugendliche  Trägerin  mit  beiderseitiger 
angeborener  Handgelenksverbildung  nach  Madelung  eine  Brachymetakarpie  des  4.  und 
ö.  Fingers,  sowie  plumpe  untere  Gliedmaßen  beschrieben. 

Endlich  habe  ich  vor  Jahren  in  Mainz  ein  neugeborenes  Mädchen  mit  nicht 
sehr  ausgesprochenen  Zeichen  der  Chondrodystrophie  seziert;  das  Naschen  erschien 
kurz,  die  Nasenwurzel  kaum  eingezogen,  seine 
vier  GUedmaßen  waren  etwas,  aber  wenig,  ver- 
kürzt. Das  Kind  ■j^es  zudem  an  jeder  Hand 
Sechsfingerigkeit  auf.  Von  der  linken  Achsel  her 
zog  sich  zur  linken  Mammagegend  ein  hellbrauner 
Nävus  hin  (Fig.  97). 

Nach  M.  B.  Schmidt  ist  die  Stärke 
der  chondrodystrophen  Zeichen  abhängig 
vom  Zeitpunkt  des  Störungsbeginnes.  Die 
Erkrankung  des  Skelettes  setze  bald  früher 
bald  später  im  intrauterinen  Leben  ein. 
Je  weiter  die  Knochen  schon  in  der  nor- 
malen Entmcklung  gekommen  wären,  desto 
weniger  mache  sich  die  Mißgestaltung,  be- 
sonders die  Verkürzung  der  Extremitäten 
bemerkbar. 


Ii 


Fig.  96.  Fig.  97. 

Fig.  96.  Familiäre  Kleinheit  in  der  Sippe  der  in  Fig.  95  dargestellten  Frau  mit 
MADELUNGscher  Deformität.  ^  =  Kleinwuchs  vom  Verfasser  selbst  gesehen.  ®  =  Abor- 
tive Chondrodystrophie  einer  53jährigen  Frau  von  185  cm  liänge  mit  MADELUNGScher 
Deformität.  O  =  Normalwüchsige  Menschen.  9  =  Kleinwuchs  nach  Angabe  von 
Familienmitgliedern . 

Fig.  97.  Neugeborenes  mit  abortiver  Chondrodystrophie  und  Sechsfingerigkeit- 
(Eigene  Beobachtung  P.  I.  Mainz.) 


Ueber  eine  äußerst  eigenartige  Form  der  chondrodystrophischen 
Wachstumsstörung  berichtete  Conrad:.  Bei  seinem  Chondrodystrophen, 
der  wegen  eines  vereiterten  Kephalhämatoms  zur  Sektion  kam,  war  die 
Mikromelie  nicht  sehr  hochgradig,  dabei  aber  die  rechte  untere  Extremität 
stärker  verkürzt  als  die  Hnke.  Beide  Epiphysen  des  rechten  Femur  zeigten 
die  für  Chondrodystrophie  typischen  Perioststreifen,  während  links  eine 
mehr  diffuse  Vermehrung  des  Bindegewebes  vorlag.  Die  histologische 
Untersuchung  konnte  also  die  Diagnose  Chondrodystrophie  bestätigen. 
Dagegen  fanden  sich  abweichend  von  der  Norm  merkwürdige  teils  vor- 
zeitig entwickelte  Verknöcherungs-  und  Verkalkungsherde  in  den  kurzen 
Knorpeln  und  Epiphysen.  Dieser  histologisch  gesicherte  Fall  von  Chondro- 
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dystrophie  stimmt  klinisch  und  röntgenologisch  weitgehend  mit  einem 
Krankheitsbild  überein,  welches  Hünermann  als  „abortive  Form  der  Chon- 
drodystrophie",  und  zwar  als  „Chondrodystrophia  calcificans  con- 
genita" Ijezeichnet  hat.  Auch  erinnert  er  an  einen  Befund  von  Dietrich. 

Der  Patient  Hünermanns  kam  erstmalig  im  Alter  von  3  Wochen  zur  Beobachtung. 
Das  Aeußere  des  Kindes  ließ  auf  einen  leichten  Grad  von  Chondrodystrophie  schließen; 
röntgenologisch  ergab  sich  aber  kein  Anhalt  dafür.  Hingegen  war  der  rechte  Oberschenkel 
verkürzt.  An  den  Stellen  der  knorpelig  präformierten  Knochen  und  Epiphysen  sah  man 
merkwürdige  Fleckschatten ,  Verkalkungs- 
zentren entsprechend.  Die  fortgesetzte  Be- 
obachtung des  heranwachsenden  Kindes  er- 
gab, daß  der  äußere  Habitus  sich  der  Norm 
immer  mehr  näherte.  Am  Ende  des  zweiten 
Lebensmonates  war  der  Körperbau  bis  auf 
eine  Verkürzung  des  rechten  Oberschenkels 
normal  proportioniert;  die  Weichteile  er- 
schienen weniger  stark  entwickelt.  Die 
einzelnen  Kalkspritzer  in  den  Gelenkknorpeln 
blieben  noch  verschieden  lange  röntgenolo- 
gisch nachweisbar.  Das  für  Chondrodystro- 
phie charakteristische  Mißverhältnis  zwischen 
Kopf  und  Körper  fehlte  schon  3  Wocfien 
nach  der  Geburt.  Mit  22  Monaten  bestand 
kein  Mißverhältnis  mehr  zwischen  Rumpf 
und  Gliedmaßen ;  keine  Einziehung  der  Nasen- 
wurzel, keine  Dreizackhand  war  zu  erkennen. 
Röntgenologisch  war  keine  Plumpheit  der 
Extremitätenknochen  nachweisbar,  ebenso- 
wenig eine  Verkürzung,  eine  Auftreibung  der 
Metaphysen,  der  Metakarpen  und  auch  keine 
pilzförmige  Vorbildung  der  Diaphysenenden. 

Dietrichs  Beobachtung  betraf  ein 
männliches  Kind,  das  10  Tage  nach  der 
Gebm-t  gestorben  war.  Es  bot  die  folgenden 
vom  klassischen  Bild  der  Chondrodystrophie 
abweichenden  Einzelheiten  dar:  Bei  zierlichem 
Körperbau  fiel  die  sehr  glatt  angeschmiegte 
Haut  des  Kindes  auf;  im  Verhältnis  zum 
Rumpf  war  sein  Kopf  gut  proportioniert  und 
ließ  keine  Einziehung  der  Nasenwurzel,  auch 
keinen  kretinoiden  Gesichtsausdruck  fest- 
stellen. Röntgenologisch  zeigten  die  Dia- 
physen  einen  sehr  kompakten  Rindenschatten ; 
die  Epiphysen  waren  gerade  und  scharf  ab- 
gesetzt. Bis  auf  Kalkaneus  und  Talus 
fehlten  die  Epiphysenkerne.  Jedoch  fielen 
im  Knorpel  eigentümliche,  wolkige  Zeich- 
nungen auf.  Histologisch  fanden  sich  in 
den  Epiphysen  breite  Bindegewebseinlage- 
rungen mit  Verkalkungen,  die  anderseits  aber 
den  für  Chondrodystrophie  charakteristischen 
sogenannten  Perioststreifen  entsprachen. 

Auch  WiSKOTT  hat  eine  Beobachtung  beigesteuert.  Er  fand  —  ähnlich  wie  Conradi 
und  Hünermann  —  eine  Verkürzung  des  einen  Oberschenkels  und  erkannte  bei  der  Röntgen- 
untersuchung neben  den  physiologischen  Kernen  im  Gebiet  des  Knorpels  der  Epiphysen 
zahkeiche  Herde  von  Kalkeinlagerung.  Der  Fall  Wiskott  bot  mit  14  Monaten  äußerlich 
keine  Besonderheiten;  der  Fall  Hünermann  verlor  im  Lauf  der  Zeit  seinen  abnormen 
Habitus.  Die  röntgenologische  Untersuchung  all  dieser  Beobachtungen  deckte  merk- 
würdige, vorher  bei  Chondrodystrophie  nicht  als  bekannt  angesprochene  Schatten 
(Kalkherde) .  auf,  und  die  histologische  Untersuchung  Dietrichs  hat  entsprechende 
Herde  als  Kalkherde  bestätigt. 

Man  könnte  sich  streiten,  ob  man  die  als  solche  gekennzeichneten 
Vorkommnisse  nicht  zu  den  sogenannten  klinischen  Abarten  der  Chondro- 
dystrophie rechnen  sollte.   Jedenfalls  möchte  ich  eine  in  Fig.  98  wieder- 


Fig.  98.  Atypische  Chondrodystro- 
phie. (Beobachtung  und  Bild  von  Va- 
lentin-Hannover.  Das  Kind  war  zur 
Zeit  der  Aufnahme  4  Jahre  alt.) 
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gegebene  Beobachtung  Valentins,  die  er  mir  freundlicli  zur  Verfügung^ 
stellte,  und  die  einiges  mit  den  eben  geschilderten  Fällen  gemeinsam  hat, 
nicht  als  abortiv  bezeichnen. 


c)  Sogenannte  klinische  Abarten  der  Chondrodystrophie. 

Grudzinski  will  in  dieser  Gruppe  all  jene  Fälle  zusammenstellen,  die 
entweder  typische  oder  auch  nur  geringfügige  chondrodysplastische  Merk- 
male neben  anderen,  das  Knochensystem  betreffenden  Störungen  auf- 
weisen. Er  nennt  in  diesem  Sinn  die  Vergesellschaftung  mit  Myxödem, 
mit  Mongolismus,  mit  Rachitis,  mit  periostaler  Dysplasie,  mit 
Hyperthyreosis,  mit  angeborenen  Luxationen  und  Subluxationen. 
Icii  stehe  dieser  Sammlung  sehr  zweifelnd  gegenüber  und  möchte  es  als 
dringend  erwünscht  aussprechen,  es  möchten  doch  in  derlei  Fällen,  ehe  sie 
der  Chondrodystrophie  —  auch  nur  als  atypische  Fälle  —  zugesellt  werden, 
erst  die  Ergebnisse  histologischer  Knochen-  und  Gelenkuntersuchungen 
abgewartet  werden;  dieser  Wunsch  gilt  selbst  unter  Rücksichtnahme  auf 

das  große  Klärungsvermögen  der 
röntgenologischen  Diagnostik. 

Völlig  unsinnig  ist  es  jedenfalls, 
in  der  chondrodystrophen  Phokomelie 
als  der  extremsten  Gliederkürze  bei 
Anlage  aller  Röhrenknochen  etwa  eine 
atypische  Aeußerung  der  Chondro- 
dystrophie zu  erbhcken.  In  solchem 
Fall  liegt  nur  der  äußerste,  stärkste 
Grad  der  chondrodysplastischen  Wuchs- 
störung vor.  („Phokomelie"  bedeutet 
ja  nur  robbenähnhche  Kurzgliederig- 
keit,  ein  ätiologischer  oder  ein  semioti- 
scher  Wert  ist  damit  an  und  für  sich 
nicht  ausgedrückt,  wie  oben  schoa 
ausgeführt  worden  ist.) 

Auch  möchte  ich  nicht  die 
Vergesellschaftung   mit  allerlei 
anderen  Mißbildungen  der  Glie- 
der,   des    Rumpfes   oder  des 
Kopfes  und  Gesichtes  als  Wesen  der  sogenannten  kUnischen  Abarten  der 
Chondrodystrophie  bezeichnen  (Raetz),  sondern  schlage  eine  gewisse  Be- 
schränkung des  Begriffs  der  Abarten  der  Chondrodystrophie  vor. 

Dazu  dürfte  die  im  vorigen  Abschnitt  schon  genannte  Beobachtung  von  B.  Va- 
lentin gehören;  sie  betrifft  ein  heute  fünfjähriges  Mädchen,  dessen  sehr  charakteristisches 
Aeußere  die  Fig.  98  zeigt. 

Abgesehen  von  einer  Brachydaktylie  der  Zehen  und  einer  übergroßen  Abduktions- 
fähigkeit  der  Daumen  (Fig.  99)  fällt  auf  den  Röntgenbildern  der  größeren  Gliedmaßen- 
gelenke neben  der  Dysplasie  cler  Epiphysen  eine  sehr  erhebliche  Deformiening,  sowie 
eine  eigenartige,  gewiß  durch  Kalkeinlagerung  bedingte  Schattengebung  in  Form  sehr 
unregelmäßiger  Konturen  und  Strukturen  auf  (Fig.  100). 

Ob  das  soeben  in  einem  Beispiel  geschilderte  Bild  der  Veränderungen  mit 
einer  von  Ehrenfried  als  angeborener,  offenbar  vererbter  Skelettaffektion 
geschilderten  Erscheinungsform  „hereditär  deformierender  Chondro- 
dystrophie" übereinstimmt  (Dorland  und  Hubeny)  kann  ich.  hier  nicht 
entscheiden.  Anderseits  mag  die  VALENTiNsche  Beobachtung  überleiten  zu 
der  „SiLVERSKiÖLDschen  Veränderung",  über  die  Grudzinski  berichtet  hat. 
SiLVERSKiÖLD  habe  zwei  Vorkommnisse  mitgeteilt,  die  durch  chondro- 
dystrophe  Merkmale  ausgezeichnet  waren,  zugleich  aber  destruktive  Verände- 


Fig.  99.  Linke  Hand  des  in  Fig.  98  dar- 
gestellten Kindes  mit  atypischer  Chondro- 
dystrophie. (Beobachtung  und  Bild  von 
Valentin.) 
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Tungen  an  den  Epiphysen  der  langen  Knochen,  etwa  entsprechend  der  Osteo- 
chondritis defornians  juvenilis,  aufwiesen.  Außerdem  hätte  man  noch  Pes 
varus,  Coxa  vara,  Genua  valga,  Scolio-kypho-lordosis,  Patella  bipartita  usw. 
feststellen  können.  Silverskiöld  selbst  verwies  seine  zwei  Fälle  ins  Gebiet 
atypischer  Achondroplasie.  Grudzinski  verfügte  auch  selbst  über  drei 
Beobachtungen  mit  demselben  Symptomenkomplex,  immerhin  waren 
in  seinem  dritten  Fall  die  'Veränderungen  lediglich  auf  die  Oberanne  be- 
schränkt. Er  bezeichnet  im  Gegensatz  zu  Silverskiöld  das  vorliegende 

Erscheinungsbild 
nicht  als  atypi- 
sche Chondroplasie, 
sondern  als  eine 
Ki'ankheit  für  sich, 
nnd  zwar  schlug  er 
für  diese  neue,  sei- 
ner Meinung  nach 
mit  Chondrodystro- 
phie verwandte  Ver- 
änderung den  Na- 
men „Osteochon- 
dropathia  multi- 
plex" oder  , ,  Silver- 
skiöld sehe  Krank- 
heit" vor. 

Daß  die  sog. 
,, atypische  Chon- 
drodystrophie" wis- 
senschaftlich noch 
sehr  umstritten  ist, 
geht  auch  aus  Dar- 
legungen von  Nil- 
sonne hervor,  der 
bei  drei  Brüdern 
das  Symptomen- 
bild eigentümhcher 
Wirbelkörperverän- 
derungen fand. 

Die  Brüder  waren 
auffallend  klein ;  der 
Eumpf  im  Verhältnis 
zu  den  Extremitäten 
zu  kurz(!).  Im  Rönt- 
genbild erwiesen  sich  die  Wirbelkörper  der  Brust-  und  Lendenregion  niedriger  und  breiter 
als  der  Norm  entsprach;  auch  erschien  das  obere  und  untere  Ende  der  Wirbelkörper 
uneben;  sonst  war  die  Knochenzeichnung  überall  emwandfrei.  Recht  klein  wurde  das 
Sakrum  befunden;  der  Beckeneingang  erschien  eng.  Bei  zwei  Brüdern  bestand  eine 
geringe  Verkürzung  des  Collum  femoris.    Alle  drei  hatten  leichte  Genua  valga. 

Nilsonne  versuchte  diese  Befunde  in  bekannte  Krankheitsbilder  ein- 
zuordnen. Wie  bei  der  Chondrodystrophie  handelt  es  sich  auch  um  einen 
Zwergwuchs,  bei  dem  aber  die  Gliedmaßen  im  Verhältnis  zum  Rumpf 
relativ  zu  lang  waren.  Nun  betont  Nilsonne,  Bilder  von  lokalisierter 
Achondroplasie  gesehen  zu  haben,  die  „etwas  an  die  Profilbilder  der  Wirbel- 
körper jener  drei  Brüder  erinnerten".  Auch  die  Hüftveränderungen  mit 
dem  plumpen  oberen  Femurende  —  verursacht  durch  ein  kurzes  Collum  — 


Fig.  100.  Becken,  Hüft-  und  Kniegelenke  des  in  Fig.  98 
dargestellten  chondrodystrophen  Kindes.  (Beobachtung  und 
Bild  von  Valentin.) 
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hätten  Aehnlichkeit  gehabt  mit  dem  gelegentlich  bei  Chondrodystrophie 
auftretenden  Veränderungen.  So  kam  er  zu  der  Ueberzeugung,  daß  es  sich 
in  den  fraglichen  Fällen  um  ein  selbständiges  Leiden,  um  eine  kongenitale 
familiäre  Skelettanomalie  unbekannter  Art  handelte.  —  Diesen  Standpunkt 
teilt  B.  Valentin,  der  über  zwei  Wahrnehmungen  berichtet,  die  khnisch 
und  röntgenologisch  denen  von  Nilsonne  auffallend  ghchen.  B.  Valentin 
glaubt,  daß  diese  Knochenerkrankung  zwar  gewisse  Beziehungen  zur  Chon- 
drodystrophie habe,  aber  doch  besser  von  ihr  abgesondert  würde. 

In  die  Gruppe  der  klinischen  Abarten  Grudzinskis  gehört  endlich 
vielleicht  eine  Chondrodystrophie-Beobachtung  Ecksteins:  Die  Zähne 
seiner  Patientin,  vor  allem  die  Schneidezähne,  zeigten  keine  Kanten,  sondern 
Spitzen.  Sie  näherten  sich  dem  Typus  der  Eckzähne.  Sehr  auffallend  war 
eine  Schlaffheit  der  Handgelenke,  die  übrigens  auch  Valentin  bei  einem 
der  soeben  erwähnten  Fälle  sah.  Die  Hand  ließ  sich  völlig  auf  den  Unter- 
arm zurückklappen  und  seitlich  bajonettartig  an  dem  Gelenk  verschieben. 
Wie  bei  Silverskiöld,  Grudzinski  und  Nilsonne  hatte  auch  Ecksteins 
Patientin  Genua  valga. 

Ueberbhckt  man  diese  mancherlei  Mitteilungen  zum  Kapitel  der  als 
Sonderformen  der  Chondrodystrophie  angesprochenen  Erscheinungen,  dann 
kann  und  muß  man  immer  wieder  die  Notwendigkeit  betonen,  jede  Möglich- 
keit der  Gewebsuntersuchung  auszunutzen,  die  sich  etwa  an  Hand  dieser 
Vorkommnisse  bietet.  Das  Unsichere  im  Fragengebiet  der  atypischen 
Chondrodystrophie  kann  nur  schmnden,  wenn  für  die  umstrittenen  Er- 
scheinungen eine  so  gute  morphologische  Grundlage  der  Unterscheidung 
geschaffen  wird,  wie  sie  uns  Ed.  Kaufmann  für  die  klassischen  Formen 
der  Chondrodystrophie  vermittelt  hat. 
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2.  Angeborene  Knochenbriichigkeit. 

(Osteogenesis  imperfecta  congenita,  Osteopsathyrosis  congenita.) 

Von  Gg.  B.  Gruber  und  G.  Mylius  (Göttingen). 

"Wie  alle  Knochenveränderungen  bei  Neugeborenen,  welche  mit  kurzen 
verbogenen  GUedmaßen,  weichen  Schädeldecken  usw.  an  die  Merkmale 
der  Rachitis  erinnerten,  in  der  älteren  Literatur  unter  dem  Sammelnamen 
der  fetalen  Rachitis  zu  finden  sind,  gilt  dies  auch  für  die  angeborene  Knochen- 
brüchigkeit.  In  dem  Maß  aber,  wie  den  nur  makroskopischen  Beschrei- 
bungen eingehende  histologische  Untersuchungen  folgten,  ergab  sich  auch 
hier  keine  Gemeinsamkeit  mit  der  echten  Rachitis.  Es  handelt  sich 
hier  vielmehr  wie  bei  der  E.  KAUFMANNschen  Chondrodystrophia  fe- 
talis  um  ein  fest  umrissenes  pathologisches  Entwicklungsbild,  das  Vrolik 
1849  erstmaUg  als  selbständige  Krankheitserscheinung  unter  dem  Namen 
,, Osteogenesis  imperfecta"  beschrieben  hat. 

Vor  Vrolik  waren  bereits  von  Bordenave  (1763),  Henckel  (1772),  Sandifort 
(1793)  u.  a.  kurze,  grob  anatomische  Schilderungen  dieser  Verändening  gegeben  worden. 

Die  Knochenbrüchigkeit  als  Symptom  des  morphologischen,  genetischen 
Bildungsfehlers  dient  als  kennzeichnender  Hinweis.  In  diesem  Sinn  hat 
man  die  von  Lobstein  (1833)  eingeführte  Benennung  „Osteopsathyrosis"  ^) 
auch  auf  die  Knochenbrüchigkeit  der  Feten  angewandt. 

Die  Osteogenesis  imperfecta  ist  eine  verhältnismäßig  seltene  Er- 
scheinung; sie  kommt  viel  weniger  häufig  vor,  als  etwa  die  fetale  Chondro- 
dystrophie.  Ihr  Befund  ist  dadurch  ausgezeichnet,  daß  die  neugeborenen 
Kinder  mit  mehr  oder  minder  zahlreichen  Frakturen  ( —  K.  H.  Bauer  konnte 
bei  seinem  Fall  röntgenologisch  über  100  Frakturen  feststellen  — ),  sowie  mit 
den  Resten  bereits  intrauterin  erlittener  Knochenbrüche  zur  Welt  kommen. 
Frische  Brüche,  die  mehr  oder  weniger  Krepitation  erkennen  lassen, 
und  Kallusbildungen  sind  an  allen  Skelettteilen  nachzuweisen,  vor  allem 
an  den  langen  Röhrenknochen  der  Extremitäten,  an  Rippen,  Schlüssel- 
bein, Schulterblatt  und  am  Schädel.  Durch  die  zahlreichen  Brüche  werden 
oft  hochgradige  Verkrümmungen  und  scheinbare  Verkürzungen  der  Glied- 
maßen verursacht  (Dietrich,  Dieterle,  Joachimsthal  u.  a.),  welche 
dadurch  ein  unförmiges  und  plumpes  Aussehen  gewinnen.  Die  Füße  stehen 
dabei  oft  in  ausgesprochener  Varusstellung. 

Wie  sich  an  Hand  der  Röntgenbilder  (vgl.  Fig.  110  u.  III)  gut  ersehen 
läßt,  erscheinen  die  vielmals  gebrochenen  Diaphysen  der  Röhrenknochen, 
besonders  der  Femora,  auch  die  Rippen  gelegentlich,  wie  vielfältig  gestaucht ; 
freilich  ist  das  Bild  nicht  einheitlich ;  andere  Röhrenknochen,  etwa  in  Fig.  III 
die  Vorderarmknochen,  sind  weniger  gestaucht  als  geknickt.  In  einigen 
Fällen  dürfte  die  ganz  überraschende  Kürze  der  Röhrenknochen  weder 
durch  Stauchung  noch  durch  Knickung  allein  zu  erklären  sein,  so  in  Fig.  109, 
die  dem  in  Fig.  103  wiedergegebenen  Fetus  entspricht.  Ja,  man  müßte 
für  diesen  Fall,  betrachtete  man  nur  die  Röhrenknochen,  mit  allem  Recht 
verlangen,  an  eine  reine,  mikromehsche  Form  der  Chondrodystrophia  letalis 
zu  denken.  Indes  zeigen  die  Rippen  sehr  deutlich  die  Frakturen  einer 
Osteogenesis  imperfecta.  (Später  wird  auf  diesen  besonderen  Fall  der 
Fig.  109  noch  näher  eingegangen.) 

1)  ,, Osteopsathyrosis"  (griech.)  abgeleitet  von  ,, Osteon"  =  Knochen  und  ,,psa- 
thyros"  =  zerbrechhch. 


372 


Kapitel  VII. 


Daß  auch  Schulterblatt  und  Becken  an  der  Störung  teilnehmen, 
geht  aus  guten  Röntgenaufnahmen  hervor  (Fig.  110).  Dieterle  hat  in 
lehrreicher  Weise  solche  Bilder  denen  der  Chondrodystrophie  gegenüber- 
gestellt; auf  ihn  sei  verwiesen. 


Die  Knochen  der  Schädelkapsel  sind  meist  nur  sehr  mangelhaft 
angelegt.  Viele  Autoren  beschreiben  den  Schädel  als  ein  schlaffes,  zumeist 
häutiges  Gebilde  (Stilling,  Dieterle,  Bamberg,  Bauer),  das  die  Hirn- 
windungen durchfühlen  läßt  (Fuchs)  und  sich  ohne  weiteres  der  Form 
der  Unterlage  anpaßt  (Fig.  III).  Andere  fanden  papierdünne  Knochen- 
platten an  den  Stellen  der  Ossifikationszentren  (Hohlfeld,  Eicken, 
Fischer),  oder  in  den  leichteren  Fällen  ein  abnorm  weites  Klaffen  der 
Nähte  und  Fontanellen  (Hoffa,  Hof),  wieder  andere  sehr  zahlreiche 
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Schuppen  dünner  knöcherner  Beschaffenheit  durch  Bindegewebe  unter- 
einander verbunden  anstelle  der  einheitlichen  Schalen  der  Schädeldach- 
knochen (Kratzeisen). 

Die  Weichteile  sind  mitunter  stark  entwickelt,  jedoch  meist  nicht  so 
mächtig,  wie  es  bei  der  Chondrodystrophie  fast  die  Regel  zu  sein  scheint. 
Besonders  wurde  in  einzelnen  Fällen  eine  abnorm  reichUche  Entwicklung 
des  Unterhautfettgewebes  festgestellt  (Stilling,  Jeckeln),  eine  Beobach- 
tung, die  wir  auch  an  einem  der  uns  zur  Verfügung  stehenden  Feten  be- 
stätigen konn- 
ten; freilich  bot 
dieser  nicht  das 
reine  Bild  der 
Osteogenesis  im- 
perfecta dar,  er 
warmitChondro- 
dystrophie  ge- 
paart. Auch  auf 
die  Zarthaut 
der  Haut  kno- 
chenbrüchiger 
Kinder  ist  hin- 
gewiesen worden 
(Dietrich). 

Ihre  Dünne 
kann  so  weit  gehen, 
daß  sie  durch  das 
Gebiirtstrauma  Zer- 
reißungen erleidet. 
Stilling  beschreibt 
solche  Einrisse  am 
Halse  und  über  dem 
Scheitel;  und  auch 
bei  einem  der  von 
uns  histologisch 
nachuntersuchten 
Föten  fand  sich  ein 
ähnlicher  Eüiriß  der 
Kopfhaut.  Die  Ver- 
dünnung der  Haut 
war  hier  derartig, 
daß  der  Finger  bei 
leichtem  Druck  auf 
das  Abdomen  in  die 
Bauchhöhle  ein- 
brach. —  In  der 
Tat  mußte  auch 
gelegentUch  eine 
Puerpera  vor  der 
Anklage  schwerer 

Kindesverletzung  (beabsichtigter  Kindstötung)  durch  das  sachverständige  Urteil  unter 
Nachweisung  der  übermäßig  zerreißlichen  Haut  ihres  mit  Knochenbrüchigkeit  geborenen 
Kindes  geschützt  werden,  wie  uns  Herr  Med.-Eat  Ertl  (Linz)  an  Gg.  B.  Gruber 
berichtet  hat. 

Der  Haarwuchs  der  Kinder  mit  Osteogenesis  imperfecta  ist  oft, 
aber  nicht  stets,  ausgesprochen  üppig.  Der  Hals  erscheint  kurz  und  ge- 
drungen, der  Leib  oft  etwas  aufgetrieben.  Das  Gesicht  dagegen  ist  wohl- 
geformt und  läßt  die  bei  Chondrodystrophie  so  oft  gefundene  Einziehung 
der  Nasenwurzel  immer  vermissen  (Fig.  101  u.  102). 


Fig.  104.  Ein  Stück  aus  der  Wachstumsfuge  zwischen  Epi- 
physe  und  Diaphyse  eines  Röhrenknochens  bei  Osteogenesis  imper- 
fecta.  (Eigene  Beobachtung.) 
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Fig.  106. 

Fig.  105  u.  106.  Eigenartige  Kichtungsänderung  der  sogenannten  RicMungsbälk- 
chen  des  ersten  Knochengerüstes  der  Diaphyse  an  der  Epiphysengrenze  außen.  Dadurch 
bedingte  Einkerbung  im  Epiphysengebiet  mit  Bindegewebsvorstoß.  Die  in  Fig.  106  zutage 
tretende  Besonderheit  ließ  auf  "weiteren  Sclinitten  eine  Verbindung  mit  dem  Mantel  eine& 
Knorpelmarkgefäßbezirkes  feststellen.  (Eigene  Beobachtung.) 
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Eine  gewisse  körperliche  Aehnlichkeit  untereinander  weisen  die  Früchte 
mit  Osteogenesis  imperfecta  entschieden  auf. 

Die  histologischen  Besonderheiten  der  angeborenen  Knochen- 
brüchigkeit  schildern  wir  an  Hand  der  eigenen  Befunde: 

Am  eindrucksvollsten  war  zunächst  die  Vielseitigkeit  des  Webungsbüdes ;  es  zeigten 
sich  Unterschiede  aber  nicht  nur  bei  den  drei  verschiedenen  Feten  der  Fig.  lOl — 103, 
sondern  auch  an  einzelnen  Knochen  ein  und  derselben  Frucht.  An  den  untersuchten 
langen  Röhrenknochen  war  der  Epiphysenknorpel  fast  stets  so  gut  wie  regelmäßig 
ausgebildet. 

Die  Knorpelzellen  erschienen  verhältnismäßig  klein  und  spindelig,  in  eine  homogene 
Grundsubstanz  eingebettet.  Die  Knorpelwucherungsschicht  zeigte  bereits  große  Viel- 
gestaltigkeit. Teils  ordneten  sich  die  Knorpelzellen  in  regelmäßigen  Reihen  und  bildeten 
breite  Säume  mit 

großen  Zellen,  teils    ^^H|H|HS|P~';  US  ' ;  V     /f'  f 

waren  die  Knorpel-    ^^^^■K^'**'  '  *         \i  -  m  m. 

zellsäulen  unregel- 
mäßig, kurz  und 
plump.  Die  Verkal- 
kungszone verhef 
meist  gerade,  oft 
aber  auch  stark 
wellig.  Breite  pri- 
märe Markräume 
drangen  vor  und 
schlössen  die  Knor- 
pelzellen auf.  Zwi- 
schen ihnen  fand 
sich  reichhch  ver- 
kalkte Knorpel- 
grundsubstanz. 

Auffällig  war, 
daß  die  Richtungs- 
bälkchen  der  Ver- 
knöcherang  zu  sel- 
ten der  Epiphysen 
an  einzelnen  Kno- 
chen mehr  oder 
weniger  stark  dia- 
physenwärts  nach 
außen  abgebogen 
erschienen;  ja  ver- 
einzelt zeigten  die 
Seitenteile  ein  ganz 
ungeordnetes  Bild. 
So  sieht  man  in 
der  beigegebenen 
Fig.  106  förmhche 
Einkerbungen  im 

Epiphysenteil 
knapp  außerhalb 
der  Zone  des  Säu- 
lenknorpels, während  diaphysenwärts  die  Richtungsbälkchen  nach  außen  zu  streben 
scheinen.  Diese  Anordnung  bringt  eine  eigentümüche  Einwulstung  lockeren  periostalen 
Gewebes  gegen  die  Epiphyse  mit  sich.  Oder  sie  ist  verbunden  mit  einer  stärkeren  Mark- 
kanalgewebsentwicklung,  die  einerseits  in  der  Epiphyse  selbst  Platz  griff,  anderseits  mit 
dem  periostalen  Gewebe  in  Verbindung  trat. 

In  geringer  Entfernung  von  der  Knorpelgrenze  fanden  wir  in  unseren  Fällen  im 
Mark  unregelmäßige  Knocheninseln,  die  teilweise  von  Osteoklasten  wieder  abgebaut 
wurden.  Es  ist  wahrscheinlich,  daß  es  sich  hier  um  Folgen  von  Infraktionen  in  Epiphysen- 
nähe,  eventuell  von  partiellen  Epiphysenlösungen  handelte.  Reste  verkalkter  Knorpel- 
grundsubstanz reichten  bis  weit  in  die  Diaphysen  hinein. 

Erst  in  ziemlicher  Entfemimg  war  an  einzelnen  Bälkchen  Knochensubstanz  zu  be- 
obachten. Eine  normale  Spongiosa  fehlte  völlig.  Nii^gends  verbanden  sich  die  unregel- 
mäßig verstreuten  Knochenbälkchen  zu  einem  normalen  Maschenwerk. 


Fig.  107.  KnorpeUge  Beschaffenheit  eines  Wii-belkörpers  des 
in  Fig.  103  gezeigten  Fetus.  (Eigene  Beobachtung.) 
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Der  Osteoplastenbesatz  der  Knorpelgrundsubstanzreste  kann  selbst  an  ein  und  dem- 
selben Knochen  stark  wechseln.  Das  Vorkommen  von  Ostoklasten  zeigte  ebenfalls  starke 
Schwankungen.  Das  Mark  war  überwiegend  zelheiches  Lymphoidmark. 

Auch  eine  normale  Kortikalis  war  nii-gends  zu  erkennen.  Nur  stellenweise  lag  eine 
sehr  dünne,  zusammenhängende  periostale  Lamelle  vor.  Meist  fanden  sich  auch  hier  die 
Knochenplättchen  ziemhch  zusammenhanglos  in  schräger  oder  senkrechter  Kichtung 
zur  Oberfläche  angeordnet.  Das  Periost  war  von  normaler  Breite,  in  der  äußeren  Schicht 
fanden  sich  reichUch  parallel  geordnete,  oft  wellig  verlaufende  Fasern.  Die  innere  Schicht 
wies  wechselnden  Zelheichtum  auf. 

Zahlreich  fanden  sich  ältere  und  jüngere  Frakturen  oder  besser  Infraktionen, 
da  das  Periost  sehr  oft  unverletzt  erschien.  Die  Bruchstellen  zeigten  ein  recht  buntes 

Bild.  Im  Bereich 
der  Brüche  war 
die  Knochenbil- 
dung deuthch 
angeregt,  die 
KortikaUs  war 
dicker  und  Heß 
zahlreiche,  in  das 
Mark  vorsprin- 
gende Knochen- 
bälkchen  erken- 
nen. Stellenweise 
zogen  Knochen- 
balken quer 
duixh  den  Schaft 
hindurch.  Neben 
krümehgen  Re- 
sten neki'oti- 
scher  Knochen- 
substanz fand 
sich  osteoides 
Gewebe  mit 
Knorpelinseln, 
welche  sich 
durch  krümeüge 
Verkalkung  aus- 
zeichneten. Die 
dadurch  ent- 
stehenden Bal- 
ken waren  plump 
und  von  unregel- 
mäßiger Struk- 
tur. An  den  fri- 
scheren Brüchen 
sah  man  aus- 
gedehnte Blu- 
tungen, bei  den 
älteren  fanden 
sich  homogene 
Massen,  anschei- 
nend Reste  frü- 
herer Blutaus- 
tritte. Im  Be- 
reich der  Frak- 
turen war  das  Mark  meist  zellärmer,  faseriger.  AuffälUg  erschien  die  starke  Verkürzung 
der  Röhrenknochen,  die  teilweise  nicht  allein  durch  die  vorangegangenen  Frakturen  zu 
erklären  war. 

Die  platten  Schädelknochen  fanden  sich  meist  nur  durch  spärUche  und  regellos 
Terstreute  Knochenbälkchen  angedeutet;  sie  wiesen  schmale  Säume  neu  angebildeter 
.Knochensubstanz  und  guten  Osteoplastenbesatz  auf.  Dagegen  zeigten  die  Knochen  der 
Schädelbasis  eine  bessere  Entwicklung. 

Die  Befunde  an  Wirbelkörpern  und  Rippen  fügten  sich  in  das  eben  geschilderte 
Bild.  Auch  hier  beherrschte  der  völlige  Mangel  einer  Spongiosastraktur  und  das  reichUche 
Hervortreten  von  Resten  verkalkter  Knorpelgrundsubstanz  das  Bild. 

Bei  einem  der  Föten  (Fig.  103)  zeigte  die  Wirbelsäule  allerdings  ein  abweichendes 
Verhalten.   In  Sagittalschnitten  erschienen  die  Wirbelkörper  in  der  übei-wiegenden  Zahl 


Fig.  108.  Osteogenesis  imperfecta  einer  Rippe.  Unvollkommene 
Spongiosastruktur,  Mangel  einer  kräftigen  Knochenrinde.  (Nach 
einem  Präparat  von  Sumita,  P.  I.  Göttingen.) 
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rein  knorpelig  ohne  irgendwelche  Knochenkerne;  aber  der  Träger  dieser  Veränderungen 
stellte  eine  absonderliche  Vereinigung  von  Ghondrodj'strophie  und  Osteogenesis  imper- 
fecta dar.  In  den  proximalen  Teilen  der  Domfortsätze  dieser  Frucht  war  eine  blasige 
Auftreibung  der  Knorpelzellen  zu  bemerken,  die  oft  zu  mehreren  in  einer  Kapsel  lagen. 
Die  Knoi-pelgrundsubstanz  zeigte  Ansätze  zu  einer  krümeligen  Verkalkung.  Die  Be- 
trachtung von  mikroskopischen  Kippenpräparaten  aus  der  Gegend  der  Knorpelfuge,  in 
der  zweifellos  Frakturen  erfolgten,  ergab  eine  fast  gänzlich  schiefe  Zusammenlieilung 
des  knöchernen  und  knoi-peligen  Anteils,  also  eine  Kichtungsverscliiebung,  wobei  ein  Teil 
des  Perichondriums  oder  eine  bindegewebige,  schmale  Zwischenlage  zwischen  Knorpel 
und  Knochen  auffiel,  einen  Befund,  wie  er  für  Chondrodystrophie  typisch  ist. 

Kurz  zusammengefaßt  fand  sich  also  ein  annähernd  normales  Ver- 
halten der  Epiphysen,  dem  allenthalben  eine  völlige  Unfähigkeit  der  Osteo- 
plasten  zu  geordneter  und  normaler  Knochenausbildung  gegenüberstand. 
Man  kann  sagen,  daß  trotz  der  geschilderten  Vielseitigkeit  die  im  Schrift- 
tum niedergelegten  Beobachtungen  im  wesentlichen  mit  den  eben  ge- 
schilderten Befunden  unserer  eigenen  Feststellung  übereinstimmen. 

Die  soeben  gegebene  Schilderung  ist  nun  aber  nur  das  Ergebnis  einer 
Durchsicht  weniger  Vorkommnisse;  von  denen  noch  dazu  eines  atypisch 
war;  man  könnte  die  gefundenen  Veränderungen  etwa  als  Bild  mittlerer 
Stufe  bezeichnen.  Davon  gibt  es  zweifellos  öfter  allerlei  Abweichungen; 
sie  machen  es  so  außerordentlich  schwierig,  ein  für  alle  Fälle  in  größtem 
Umfang  gültiges  Schema  der  Störung  der  Osteogenese  zu  geben.  Abweich- 
ungen finden  sich  besonders  bezüglich  des  Vorkommens  von  Osteoplasten 
und  Knochenanlagerung  an  den  verkalkten  Richtungsbälkchen  des  Knorpel- 
gerüstes. Auch  über  die  Zahl  der  Ostoklasten  finden  sich  widersprechende 
Angaben.  Es  erscheint  dies  freilich  nicht  gar  so  unverständlich,  da  wir 
selbst  an  Knochen  desselben  Individuums  starke  Verschiedenheiten  in 
dieser  Hinsicht  beobachten  können. 

In  einzelnen  Fällen  ist  völliges  Fehlen  der  Osteoplasten  beschrieben  worden 
(Kardamatis).  Andere  Autoren  (Scheie,  Harbitz  u.  v.  Recklinghausen)  sprechen  von 
spärlichen  oder  mangelhaft  entwickelten  Osteoplasten,  während  Stilling,  Michel,  Buday 
und  andere  reichhchen  Osteoplastenbesatz  beobachten  konnten. 

Ostoklasten  sind  meist  zahlreich  nachweisbar  (Scheie,  Harbitz- Dieterle, 
Kardamatis),  was  Veranlassung  dazu  gab,  die  Abbauvorgänge  bei  der  Osteogenesis 
imperfecta  in  den  Vordergrund  zu  stellen  (v.  Recklinghausen,  Bamberg  und  Huld- 
schinsky).  Andere  Untersucher  (Niklas,  Eicken)  berichteten  für  ihre  Fälle  völliges 
Fehlen  von  Ostoklasten.  Fischer  hinwiederum  spricht  vom  Befund  normaler  Knochen- 
resorption. Wenn  Busch  an  Stelle  eines  Knochen-  und  Knorpelabbaus  kurzerhand 
eine  Verflüssigung  oder  eine  ,, glatte  Resoi-ption"  ohne  ,,zelUgen"  (=  Ostoklasten-) 
Abbau  ersah,  so  beruht  dies  auf  seiner  subjektiven  Deutung;  denn  wir  wissen  heute 
genügend  sicher,  daß  eine  Knocheneinschmelzung  immer  erst  über  den  ostoklastischen 
Knochenabbau  geht;  und  wir  wissen  weiterlün,  daß  es  auch  eine  glattlinige  Resorption 
des  Knochens  durch  schlanke,  schmale,  spindehge  Ostoklasten  gibt,  die  nicht  den  plumpen, 
riesenzelligen  Eindruck  der  landläufigen  Ostoklasten  machen  (Pommer). 

Das  Knochenmark  wird  überwiegend  als  zellreiches  Lymphoidmark  beschrieben 
(Michel,  Harbitz,  Fuchs,  Niklas),  welches  an  den  Frakturstellen  häufig  in  Fasermark 
übergegangen  ist.  Lindemann,  Kusnezoff,  Niklas,  Stilling  sprechen  von  einer  nor- 
malen Vaskularisation  des  Knochenmarkes,  Buday  hob  die  Blutarmut  des  Markes  hervor. 
Gallertiges  Mark  und  Fettmark  ist  ebenfalls  in  einzelnen  Fällen  beschrieben  worden. 

In  den  Schilderungen  der  Ossifikationsbilder  einschlägiger  Vorkomm- 
nisse spielt  auch  der  Begriff  der  ,,Metaplasie"  eine  gewisse  Rolle.  Man 
stellte  sich  früher  vor  —  und  manche  Autoren  vertreten  diesen  Stand- 
punkt heute  noch  — ,  es  gäbe  einen  unmittelbaren  Rollenwechsel  der 
Knorpelzellen,  indem  sie  zu  Knochenzellen,  ihre  Grundsubstanz  aus  Knorpel- 
stoffen unmittelbar  zu  Knochensubstanz  würde.  Man  schloß  das  aus  dem 
grenzenlosen  Uebergang  von  Knorpel  in  Knochen,  wie  es  sich  im  mikro- 
skopischen Einzelbild  oft  genug  feststellen  läßt,  ohne  daß  aber  diese  ,, meta- 
plastische" Erklärung  unbedingt  nötig  wäre.  Ja,  wir  nehmen  heute  an, 
■dieser  Uebergang  sei  nicht  unmittelbar  metaplastisch,  sondern  geschehe 
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immer  über  Knorpelabbau  und  Knochenneubau;  freilich  grenzen  alte  und 
neue  Felder  aneinander  und  ihre  Grenzen  sind  so  unscharf,  daß  man  den 
Uebergang  des  einen  Feldes  in  das  andere  als  Beweis  der  unmittelbaren 
Umwandlung  immer  wieder  vorgetragen  hört ;  das  ist,  wie  auch  wir  glauben, 
unzulässig;  ebenso  ist  die  Annahme  der  Verknöcherung  aus  Bindegewebe 
(sogenannte  fibrometaplastische  Verknöcherung)  unmittelbar  in  Knochen 
ohne  Osteoplastenwirkung  nicht  haltbar.  Dennoch  müssen  wir  in  den 
folgenden  Zeilen  von  ,, Metaplasie"  sprechen,  weil  wir  Meinungen  anderer 
Forscher  in  Hinsicht  auf  ihre  Befunddeutung  bei  Osteogenesis  imperfecta 
zu  berichten  haben. 

An  verschiedenen  Stellen  der  Knochen,  oft  auch  an  den  Bruchstellen,  haben  einige 
Untersucher  (Stilling,  Scheie,  Harbitz,  Dieterle)  unordentliche  Haufen  von  Knorpel- 
zellen, Osteoplasten  und  osteoidem  Gewebe  mit  Knochenkörperchen  gesehen.  Scheie 
denkt  daher  an  eine  gleichsam  kompensatorische,  metaplastische  Ossifikation,  hervor- 
gemfen  durch  den  Reiz  der  Frakturen.  Allgemein  wird  hervorgehoben,  daß  die  Knochen- 
bildung durch  die  Frakturen  einen  Anreiz  erfährt.  Wir  wissen  durch  die  Forschung  von 
WiLH.  Roux,  daß  es  gewisse  Bewegungsformen  der  Frakturstücke  aneinander,  scheerende 
Bewegungen  sind,  denen  begünstigende  Umstände  für  eine  Knorpelentwicklung  innewolmt. 
So  ist  überhaupt  im  Gebiet  von  Gewebsbildungen  nach  Knochenbrüchen  —  also  auch 
bei  Menschen  ohne  Osteogenesis  imperfecta  —  das  Vorkommen  von  Knoi'pel  im  Kallus 
der  Frakturstelle  verständlich.  Hier  liegt  für  die  Osteogenesis  imperfecta  duixhaus  nichts 
Absonderliches  vor. 

Im  übrigen  wird  für  die  Kallusbildung  an  den  Frakturstellen  der  ange- 
boren Knochenbrüchigen  die  überwiegende  Beteiügung  des  periostalen  Kallus 
gegenüber  dem  endostalen  (=  myelogenen)  betont  (Scheie  u.  a.).  Eine  Verdickung  der 
Kambiumschicht  des  Periosts  wird  besonders  an  der  konvexen  Seite  der  Bruchstellen 
beobachtet;  auch  hier  ist  nicht  selten  eine  Bildung  hyalinen  Knorpels  zu  finden  gewesen, 
die  aber  vielleicht  weniger  auf  Grund  der  Roux'schen  entwicklungsmechanischen  Er- 
klärung zu  deuten  ist,  als  unter  Hinweis  auf  das  ontogenetische  Skleroblastem,  das  ja 
bei  jedem  Menschen  physiologisch  eine  Frist  knorpeligen  Bestandes  durchmacht.  Die 
Neigung  zur  Persistenz  der  Knorpelbildung  ist  nun  aber  für  die  Osteogenesis  imperfecta 
offenbar  mitunter  wesentlich. 

Von  Michel,  Kusnezoff,  Eicken  u.  a.  werden  eigentümliche,  struktur-  und  zellen- 
lose, homogene,  scholhge  Massen,  besonders  im  Bereich  von  Frakturen,  beschrieben.  Diese 
Massen  erfuhren  verschiedene  Deutung:  Hildebrandt  und  Michel  glaubten,  daß  es 
sich  um  nekrotisches  Material  handle,  das  eventuell  auf  Traumen  zurückzuführen  sei, 
V.  Recklinghausen  bezeichnet  sie  als  in  rückschrittlicher  Metamorphose  begriffenes 
Osteoid,  K.  H.  Bauer  denkt  an  alte  Blutextravasate,  eine  Anschauung,  die  in  Pommers 
Untersuchungen  über  Knochenzysten  und  über  Befunde  von  Resten  aus  Blutimgen  und 
ZerfaUsmassen  der  Knochensubstanz  bei  ganz  verschiedenartigen,  nichtspezifischen 
Skelettstörungen  eine  Stütze  findet. 

Sehr  beachtenswert  erscheint  die  Mitteilung  folgender  Abweichungen 
vom  durchschnittlichen  histologischen  Bild: 

Hohlfeld  erwähnt  ein  dem  Befund  bei  Chondi-odystrophia  fetalis  ähnliches 
Uebergreifen  der  periostalen  Knochenrinde  (vgl.  auch  Fig.  109).  Ja,  Michel 
fand  ein  eigentümliches  Vordringen  „periostaler",  d.  h.  bindegewebiger  Gewebsstreifen 
in  die  epiphysären  Knorpelanlagen  hinein,  sowie  eine  Art  Ablösung  des  Periosts  in  der 
Höhe  der  Epiphysenlinie.  Er  führte  dieses  auf  dort  lokalisierte  Infraktionen  zurück. 
Auch  wir  haben  die  Neigung  zur  Bildung  von  Bindegewebsstreifen  gesehen,  die  an  der 
Knorpelfuge  in  den  Bildungsknorpel  einstrahlen;  sie  sind  gefäßreich  und  erinnern  an 
den  sog.  ,,Perioststreifen",  der  bei  Chondrodystrophen  gelegentlich  sehr  ausgebildet  in 
Erscheinung  tritt  (vgl.  Fig.  105  u.  106). 

Mit  Endothel  ausgekleidete  und  mit  homogenem  Inhalt  gefüllte  Zysten  im  Knochen- 
mark wurden  von  Hof  und  Kardamatis  beschrieben.  Letzterer  glaubte,  daß  es  sich  hier 
um  Retentionszysten,  aus  Blut  und  Lymphe  entstanden,  handele. 

Fälle,  wie  der  in  Fig.  103  bzw.  109  wiedergegebene  sind  außerordenthch 
bemerkenswert;  sie  können,  äußerhch  gesehen,  durchaus  den  Eindruck 
der  Chondrodystrophie  erwecken.  Und  in  der  Tat  ist  die  Annahme  eines 
Zusammentreffens  zweier  Störungen  bei  ein  und  demselben  Fetus  hier 
nicht  undenkbar.  Hörten  wir  doch  in  der  Aufzählung  der  histologischen 
Befunde,  es  seien  die  Knorpelsäulen  kurz  und  plump,  unregelmäßig  gewesen. 
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Es  scheint  uns  in  der  Tat  für  derlei  Fälle  eine  Sonderstellung  berechtigt, 
in  dem  Sinn,  daß  neben  der  periostalen  Osteogenesis  imperfecta  eine  epi- 
physäre  Chondrodysplasie  das  Charakteristikum  so  merkwürdiger  Störung 
gewesen  ist.  Für  den  in  den  Figg.  103,  107  u.  109  gekennzeichneten  Fetus 
hat  Gg.  B.  Gruber  die  Gemeinsamkeit  der  Chondrodystrophie  mit  der 
Osteogenesis  imperfecta  an  anderem  Ort  dargetan.  —  Derartige  Verbindung 
der  Osteogenesis  imperfecta  mit  Zeichen  der  Chondrodystrophie  ist  auch 
für  Fälle  von 
Hektoen  und  von 
Dencks  überlegt 
worden.  Donath 
u.  VoGL  haben  in 
Hinsicht  auf  die 

Beobachtungen 
von  Hektoen  und 
Dencks  dieser 
Auffassung  einer 
Koppelung  der 
beiden  Entwick- 
lungsstörungen 
zugestimmt. 

Für  andere 
Fälle  mögen  an- 
dere Gedanken- 
gänge am  Platze 
sein.  So  ist  Eiken 
auf  Grund  seiner 
histologischen  Be- 
funde zu  dem 
Schluß  gelangt, 
daß  Osteogene- 
sis imperfecta 
und  Osteomala- 
zie in  naher  Be- 
ziehung zueinan- 
der stehen  möch- 
ten. Die  präpa- 
ratorische Verkal- 
kungszone ließ 
sich  im  Fall  sei- 
ner Beobachtung 
nicht  nachweisen; 
dagegen  war  es 
ihm  leicht,  die 
Entwicklung  einer 
kalklosen  oder 

,, kalkarmen  chondroiden"  oder  osteoiden  Substanz  bei  reichhchem  Vor- 
handensein von  Osteoplasten  festzustellen.  Daß  daraus  eine  Weichheit 
des  Skelettes  erwächst,  leuchtet  ein.  Faßt  man  den  Namen  „Osteo- 
malazie" nun  als  „Knoehenweichheit"  —  ohne  weiteren  ätiologischen 
Hintergrund  —  auf,  dann  wird  man  manchen  Fetus  mit  angeborener 
unvollständiger  Knochenbrüchigkeit  als  osteomalazisch  bezeichnen  können. 
Jedoch  ist  es  ratsam,  das  Krankheitsbild  der  Osteomalazie  des  Er- 
wachsenen, eine  wohl  hormonal  gesteuerte  oder  durch  Vitaminmangel 


Fig.  109.  Röntgenbild  des  in  Fig.  103  wiedergegebenen 
Fetus  mit  ausgesprochen  chondrodystropher  Mikromelie  bei 
Osteogenesis  imperfecta  des  Brustkorbs,  des  Schädels  und  der 
Wirbelsäule.  Man  beachte  die  Rippenfrakturen  und  die  großen- 
teils häutige  Beschaffenheit  des  Schädels! 
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beeinflußte  Erscheinung  von  der  fetalen  Osteogenesis  imperfecta  zu 
trennen. 

Im  Röntgenbild  ist  der  Knoelienschatten  meist  überaus  zart.  Die 
Kortikalis  ist  oft  nur  angedeutet,  die  Knochenstruktur  schattenhaft,  weich, 
unbezeichnend;  fast  immer  lassen  sich  sehr  zahlreiche  frische,  oft  stark 


Fig.  110.  Eöntgenbild  des  in  Fig.  101  dargestellten  Fetus  mit  Osteogenesis  imperfecta. 
(Durch  eigenartige  Faltung  der  Bauchhaut  und  durch  die  noch  anhängende  längere  Nabel- 
schnur erklären  sich  vom  rechten  Hypochondrium  abwärts  gerichtete  Schatten.  Diese 
Bauchfalten  und  die  lange  Nabelschnur  sind  in  der  Fig.  101  nicht  dargestellt  worden.) 

dislozierte,  aber  auch  ältere  kailös  verheilte  Frakturen  an  Gliedmaßen 
und  Rippen  feststellen.  In  der  Umgebung  der  Frakturen  pflegt  der  Knochen- 
schatten entsprechend  der  durch  die  Fraktur  angeregten  Knochenbildung 
dichter  zu  sein;  hier  erscheint  dann  auch  die  Kortikalis  manchmal  stärker 
ausgeprägt.  Anderseits  kann,  wie  etwa  in  unserer  Fig.  III,  die  beim 
besten  Willen  nicht  besser  herzustellen  war,  die  Darstellung  der  Röhren- 
knochen, der  Skelettachse,  der  Rippen  und  des  Schädelgehäuses  auch  nur 
in  einer  geradezu  nebelhaften  Andeutung  gelingen.  Der  schwache  Schatten 
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im  Röntgenbild  ist  nicht  einfach  auf  Kalkarmut  des  Knochens,  sondern 
auf  eine  mangelhafte  Knochenausbildung  überhaupt  zu  beziehen.  Denn 
wo  durch  mangehide  Osteoplastentätigkeit  kein  osteoider  Vorknochen  ent- 
steht, ist  die  Kalkeinlagerung  in  ausreichendem  Maße  gar  nicht  möglich.. 

Im  Gegensatz  zu 
der  Fig.  109  zeigen  die 
Bilder  110  und  III 
keine  Epiphysenbeson- 
derheiten ;  und  dieser 
Befund  stellt  im  Rah- 
men der  Osteogenesis 
imperfecta  cong.  das 
Gewöhnliche  dar. 

In  der  älteren  Lite- 
ratur findet  sich  allge- 
mein die  Ansicht,  daß 
die  Störung  der  Osteo- 
genesis imperfecta  con- 
genita nicht  mit  dem 
Leben  vereinbar  sei. 
Tatsächlich  stirbt  auch 
die  überwiegende  Zahl 
solcher  Kinder  während, 
oder  verhältnismäßig 
kurz  nach  der  Geburt. 
Im  neueren  Schrifttum 
mehren  sich  aber  doch 
Mitteilungen  über  Fälle 
schwerer  Osteogenesis 
imperfecta  congenita, 
die  länger  am  Leben 
erhalten  werden  konn- 
ten. Bamberg  beschreibt 
ein  2y2jähriges  Kind, 
Preis  WERK  berichtet 
über  ein  2iähriges  Mäd- 
chen und  Lewy  über 
ein  Mädchen  von  514 
Jahren.  Der  von  Lesne 
und  Langle  geschil- 
derte Knabe  war  12 
Jahre  alt  und  der  von 
ZuRHELLE  erstmalig  be- 
schriebene Fall  hat  gar 
ein  Alter  von  22  Jahren 
erreicht  (Fuss).  Das  an- 
fangs weiche  Schädeldach  fängt  in  solchen  FäUen  vom  3.  bis  6.  Monat 
an  zu  verknöchern,  die  Frakturen  werden  im  extrauterinen  Leben  mit  dem 
Lauf  der  Jahre  seltener  und  mit  Hilfe  orthopädischer  Operationen,  welche 
die  Extremitätenverbiegungen  mildern,  können  diese  Stiefkinder  der  Natur 
sogar  Gehfähigkeit  erlangen. 

Auch  leichtere  Formen  der  Osteogenesis  imperfecta  con- 
genita wurden  in  zunehmendem  Maße  bekannt.   Cronenthals  Fall,  ein 


Fig.  111.  Röntgenbild  des  auspräparierten  Skelettes 
eines  Fetus  mit  Osteogenesis  imperfecta.  (Präp.  d.  P.  I. 
Göttingen.)  Links  ist  ein  Vorderarmknochen  für  histo- 
logische Zwecke  entfernt.  Der  Schädel,  dessen  platte 
Knochen  kaum  angelegt,  völlig  häutig  erscheinen,  ist  bei 
der  Präparation  abgenommen  worden.  Er  wurde  geson- 
dert abgebildet;  zum  Zweck  dieser  Wiedergabe  wurde  das 
Röntgenbild  des  Schädelgrundes  über  der  Halswirbelsäule 
angeordnet. 
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Ißjähriger  Junge,  wurde  mit  einem  Knochenbruch  geboren.  Francke 
beschreibt  ein  gi/ojähriges  Mädchen,  das  nur  mit  einer  Fraktur  zur  Welt 
kam,  später  aber  doch  noch  zahh-eiche  Knochenbrüche  erlitt.  Die  Schwester 
des  zuerst  von  Zurhelle  beschriebenen  Kindes  mit  schwerer  Osteo- 
genesis imperfecta  congenita  erlitt  die  erste  ( ?)  Fraktur  wenige  Tage  nach 
der  Geburt  usf. 

UeberbUckt  man  all  diese  Feststellungen,  so  zeigt  sich  die  ganz  ver- 
schiedengradig  schwere  Ausprägung  der  Osteogenesis  imperfecta  congenita, 
ganz  abgesehen  von  einer  vielleicht  möglichen  Erschwerung  durch  chondro- 
dysplastischen Einschlag.  Ferner  fanden  sich  Anhaltspunkte,  die  es  zu- 
lassen, die  angeborene  Osteogenesis  imperfecta  in  einen  Kähmen  der  Be- 
trachtung einzufügen  mit  der  postnatal  zur  Geltung  kommenden  Osteo- 
genesis imperfecta,  die  man  als  ,, tarda" 
bezeichnet  hat  (=  ,, verzögerte  Osteo- 
genesis imperfecta").  So  scheinen  also 
fließende  Uebergänge  zu  bestehen  zu  der 
von  dem  Kliniker  als  Osteopsathyrosis 
idiopathica  benannten  merkwürdigen 
Form  der  Knochenbrüchigkeit. 

Das  Krankheitsbild  der  Osteo- 
psathyrosis idiopathica  wurde  be- 
reits im  Jahre  1788  von  Ekmann  in 
einer  Familie  beschrieben,  bei  der  er  in 
drei  Generationen  abnorme  Knochen- 
brüchigkeit,  Zwergwuchs  und  schwerste 
Deformierungen  des  Skeletts  nachweisen 
konnte.  Freilich  Ekmann  sprach  dabei 
von  Osteomalazie.  1833  gab  Lobstein 
der  Erkrankung  den  Namen:  ,,Osteo- 
psathjTosis  idiopathica".  Eine  andere 
Bezeichnung  ist  „Fragilitas  ossium". 
1857  veröffentlichte  Gurlt  eine  ein- 
gehende Beschreibung  von  20  Fällen 
wahrer  Osteopsathyrosis,  wobei  er  ihre 
große  Neigung  zur  Vererbung  richtig 
Fig.  112.  Röntgenbild  des  in  erkannte.  Die  Forschungen  der  letzten 
Fig.  102  wiedergegebenen  Fetus  mit  Jahrzehnte  haben  ergeben,  daß  es  sich 
■Osteogenesis  imperfecta.  uni  ein  recht  ausdrucksvolles  Krank- 

heitsbild handelt,  das  durch  die  Haupt- 
merkmale: Knochenbrüchigkeit,  blaue  Skleren,  otosklerotische 
Schwerhörigkeit  bei  starker  Neigung  zu  familiärem  Auftreten 
ausgezeichnet  ist. 

Die  Knochenbrüchigkeit  wird  meist  im  kindlichen  Alter,  manchmal 
auch  erst  beim  Erwachsenen,  offenbar;  es  scheinen  die  langen  Röhren- 
knochen der  unteren  Extremitäten  bevorzugt  befallen  zu  werden  (Ax- 
hausen,  Blencke,  Königsfest).  Gemeinsam  mit  der  Neigung  zu  Spontan- 
frakturen treten  namentlich  bei  heranwachsenden  Kindern  stärkere  Ver- 
biegungen  der  Extremitäten  in  Erscheinung.  Mit  Eintritt  der  Pubertät 
nimmt  die  Häufigkeit  der  Frakturen  wieder  ab  und  im  höheren  Alter  ge- 
hören diese  zu  den  Seltenheiten  (Reye,  Paal,  Mondor  et  Sicard). 

Die  Heilung  der  Brüche,  bzw.  der  zur  Korrektur  der  Extremitäten- 
verbiegungen  vorgenommenen  Osteotomien,  ist  oft  verzögert  (Roos,  Lewy, 
Ewald,  Strote).   Manche  Beobachter  wie  Lipschütz  und  Trendelen- 
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BURG  dagegen  sprechen  im  Hinblick  auf  ihre  eigenen  Beobachtungen  von 
normaler  Heilungstendenz  oder  heben  sogar  eine  ausgesprochen  gute  Heilung 
hervor  (Salvetti,  Singer,  Schwarz,  Steinhäuser).  Eingehende  histo- 
logische Untersuchungen  sind  hier  naturgemäß  selten.  Sie  beschränken 
sich  bis  auf  wenige  Ausnahmen  (Looser,  Hart)  auf  die  bei  Keilosteotomien 
gewonnenen  Knochenstückchen. 

Die  Epiphysen  bleiben  auch  hier  fast  immer  verschont,  nur  Looser  beobachtete 
an  den  Epiphysenscheiben  einen  ■wellenförmigen  Verlauf;  teilweise  waren  sie  in  Stücke 
gebrochen,  ,,als  ob  sie  für  die  sie  einschließenden  Epiphysen  zu  groß  gewesen  wären." 
Die  enchondral  gebildeten  Knochenbälkchen  sind  schmal  und  spärüch.  Nichts  findet 
sich  von  einer  normalen  osteoiden  Substanz,  durch  Osteoplasten  auf  die  Reste  der  Knorpel- 
gi'undsubstanz  abgeschieden. 

Die  Kortikalis  ist  nicht  kompakt,  sondern  dünn  und  porotisch.  Zwischen  den 
unvollkommenen  und  nicht  miteinander  in  Verbindung  tretenden  Knochenbälkchen  der 
Rinde  mit  meist  guter  Verkalkung  finden  sich  zahlreiche  Markräume,  wie  sie  sonst  nur 
an  Uebergängen  von  der  Kortikahs  zur  Spongiosa  festzustellen  sind.  Fast  überall  ist  die 
Beschaffenheit  der  Knochensubstanz  körnig-krümeüg. 

Looser  fand  zahlreiche  Ostoklasten.  K.  H.  Bauer  dagegen  stellte  ihr  völliges 
Fehlen,  ebenso  wie  den  Mangel  an  charakteristischen  Howsnipschen  Lakunen  fest.  Eine 
Resorption  der  verschiedenen  Lamellensysteme  war  jedoch  von  Volkmann sehen  Gängen 
aus  überall  deutlich  erkennbar  zustande  gekommen.  Looser  hält  eme  gesteigerte  Re- 
sorption für  wahrscheinlich,  ebenso  nahm  auch  Doering  auf  Grund  eines  abnorm  kern- 
reichen Periosts  an  der  periostalen  Fläche  des  Knochens  eine  gesteigerte  Resorption  an. 

Das  Knochenmark  wurde  von  Doering  als  fibrillär,  von  Looser  und  Hagenbach 
als  Fettmark  geschildert.  Doering  fand  in  den  großen  Markräumen  die  von  Bauer  eben- 
falls beschriebenen  homogenen  schoUigen  Massen,  in  deren  Umgebung  sich  Riesenzellen 
und  eine  reaktive  Entzündung  des  Marks  feststellen  ließen,  Erscheinungen,  die  —  wie 
oben  schon  ausgeführt  —  als  typische  Kennzeichen  der  Osteogenesis  imperfecta  von 
Pommer  abgelehnt  worden  sind.  Pommer  versuchte  ihre  Entstehung  als  Folgeerscheinung 
von  Blutungsherden  im  Bereich  traumatischer  Kontinuitätstrennungen  aufzufassen. 

Wenn  sich  nun  auch  die  histologischen  Befunde  in  manchen  Pimkten  widersprechen, 
so  findet  sich  doch  im  wesentlichen  eine  ITeberemstimmung :  Entweder  sind  die  Osteo- 
plasten bei  normaler  Zahl  funktionsuntüchtig,  oder  sie  sind  an  Zahl  vermindert.  Der 
neugebildete  Knochen  ist  zwar  von  normalem  Kalkgehalt,  aber  schon  quantitativ  so 
dürftig,  so  kümmerlich  in  seiner  Architektur,  daß  seine  funktionelle  UnzulängKchkeit 
einleuchtet. 

AxHAUSEN  meint,  daß  auch  eine  mangelhafte  Verkalkungsfähig- 
keit des  neugebildeten  osteoiden  Gewebes  eine  RoUe  spiele.  Auch  Wiech- 
MANN  und  Paal  äußern  die  Ansicht,  daß  der  Kalkgehalt  des  Knochens 
vermindert  sei.  Als  Beweis  dafür  führten  sie  röntgenologisch  nachgewiesene 
Kalkmetastasen  in  der  Lunge  an.  Küttner  machte  in  einem  Fall  von 
Osteogenesis  imperfecta  tarda  bei  einer  21jährigen  Patientin  eine  beider- 
seitige Merensteinbildung  geltend  und  führte  sie  auf  eine  derartige  Ver- 
schiebung im  Kalkstoffwechsel  zurück. 

Röntgenologisch  wird  in  der  überwiegenden  Zahl  der  Fälle  eine 
vermehrte  Strahlendurchlässigkeit  angegeben,  die  auf  Zartheit  der  Knochen- 
bälkchen, nicht  aber  auf  Kalkarmut  des  Knochens  zurückzuführen  ist. 
Die  Spongiosa  zeigt  mangelhafte  Architektur  und  Rarefizierung  bei  meist 
scharfer  Zeichnung  der  Knochenbälkchen.  Die  Kortikalis,  die  lamelläre 
Struktur  aufweist  oder  aufgefasert  erscheint  (K.  H.  Bauer,  Blencke, 
Fuss  u.a.),  ist  mehr  oder  weniger  stark  verschmälert.  Fast  an  allen  Knochen 
finden  sich  Residuen  von  Frakturen. 

Die  Kallusbildung  ist  meist  reichlich  ausgeprägt  und  durch  gute  Ver- 
kalkung ausgezeichnet  (Tauber,  Königsfest).  K.  H.  Bauer  spricht  von 
KaUus,  der  meist  endostal,  oft  periostal  gebildet  sehr  mächtig  ist.  Blencke 
hinwieder  berichtet  von  einer  meist  nur  geringen  periostalen  Kallusbildung. 
^rhebhch  sind  oft  die  durch  schlechte  Frakturheilung  bedingten  Verfor- 
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mungen  der  Knochen,  wobei  das  Gebiet  der  Epiphyeen  im  allgemeinen 
unverändert  erscheint  (Fig.  113  ii.  114). 

Vereinzelt  wird  unscharfe  und  verwaschene  Struktur  des  Knochens  beschrieben 
(LiPSCHÜTZ,  Hartmann,  Singer);  sie  ist  vielleicht  mit  lokaler  Osteoidbildung  in  Zu- 
sammenhang zu  bringen.  Anderseits  gibt  es  Fälle,  in  denen  eine  ,, Knochenatrophie"  kaum 
feststellbar  ist  (Lange,  Anschütz,  Küttner,  Gottstein).  Ja,  Paal  berichtet  sogar 
über  einen  Fall  mit  verminderter  Strahlenduixhlässigkeit  und  verstärkter  Kompakta. 
Wabige,  zystenähnliche  Aufhellungen  der  Spongiosastruktur  werden  von  Steinhäuser 
und  Stenvers  erwähnt. 

Neben  der  Knochenbrüchigkeit  spielt  bei  der  Osteogenesis  imperfecta 
tarda  die  bläuliche  Verfärbung  der  Skleren  eine  Rolle.  Eddowes 


Fig.  113.  Fig.  114. 

Fig.  113.  Idiopathische  Osteopsathyrosis.  (Fall  Blanchard  nach  Frangen- 
nheim). 

Fig.  114.  19jähriger  Jüngling  mit  idiopathischer  Osteopsathyrosis.  (Beobachtung 
von  B.  Valentin,  Hannover.) 

machte  im  Jahre  1900  zum  ersten  Male  auf  ihre  Zugehörigkeit  zum  Bilde 
der  Osteopsathyrose  aufmerksam;  seiner  Veröffentlichung  folgten  zahl- 
reiche andere,  in  denen  die  Beobachtung  bestätigt  wurde.  In  der  deutschen 
Literatur  nahm  als  erster  Peters  zur  Frage  der  blauen  Skleren  Stellung 
und  kam  zu  dem  Schluß,  daß  die  Blaufärbung  sowohl  auf  das  Durchscheinen 
eines  abnorm  starken  Pigmentlagers  als  auch  auf  Verdünnung  der  Sklera 
bezogen  werden  könne,  eine  Annahme,  die  von  Buchanan  bestätigt  wurde. 

Buchanan  konnte  üi  histologischer  Untersuchung  eine  erhebliche  Verdünnung  der 
Sklera,  beruhend  auf  Verminderung  der  Stützfasern,  sicherstellen.  Seine  Ergebnisse 
wurden  allerdings  von  Vogt  und  Bronson  angezweifelt,  die  beide  eine  vermehrte  Trans- 
parenz der  normal  dicken  Skleralschichten  annehmen.  Beer  meint,  daß  wohl  eine  Ver- 
dünnung vorliege,  daß  aber  auch  der  Blutgehalt  der  Uvea  bei  der  fraglichen  Erscheinung 
eine  Rolle  spiele. 
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Die  Veränderungen  der  Sklera  im  Rahmen  der  Osteopsathyrose  sind 
durch  entwickhmgsgeschiehthche  Beziehungen  zwischen  Knochensystem 
und  Skleralring  einigermaßen  verständhch.  Zeigt  doch  die  vergleichende 
Anatomie,  daß  bei  vielen  Tierarten  (Fischen,  Eidechsen,  Schildkröten, 
Krokodilen)  die  Sklera  in  Knochen  oder  Knorpel  umgewandelt  ist.  Sowohl 
Sklera  wie  Knochensystem  sind  mesenchymaler  Herkunft;  ja,  die  Sklera 
bildet  gewissermaßen  das  Skelett  des  Augapfels. 

Als  drittes  Hauptsymptom  ist  das  Auftreten  von  Schwerhörigkeit 
erstniahg  von  Dighton  im  Jahre  1912  beschrieben  worden.  Diese  ist  nicht 
so  häufig  anzutreffen  wie  die 
bläuhche  Verfärbung  der 
Skleren,  was  Steinhäuser 
veranlagte,  der  Schwerhörig- 
keit eine  bestimmte  Be- 
ziehung zur  Knochenbrüchig- 
keit  abzusprechen.  Da  die 
Hörstörung  jedoch  meist  im 
höheren  Alter,  oft  erst  nach 
Schwinden  der  Knochen- 
brüchigkeit,  aufzutreten 
pflegt,  erscheint  ihr  Fehlen 
bei  jüngeren  Fällen  nicht  so 
auffälhg  (Hilgenfeldt).  Die 
Schwerhörigkeit  wird  meist 
als  Otosklerose  aufgefaßt,  eine 
Ansicht,  die  durch  Ruttins 
Untersuchungen  auch  histo- 
logisch bestätigt  wurde.  Ge- 
legentlich soll  aber  auch 
Labyrinthschwerhörigkeit  be- 
stehen (Dighton,  Vorhoeve). 

Köntgenologisch  konnte  Sten- 
VERS  eine  abnorm  starke  Kalkein- 
lagerang  um  das  Labyrinthärsystem 
erkennen.  Ob  es  sich  dabei  um 
Residuen  alter  Frakturen  handelt, 
ist  fraglich.  Immerhin  hat  Fischek 
bei  Osteogenesis  imperfecta  fetale 
Felsenbeinfrakturen  feststellen  kön- 
nen. M.  Meyer,  der  Gelegenheit 
hatte,  sechs  Felsenbeiirreilien  von 
drei  mit  Osteogenesis  imperfecta 
congenita  behafteten  Föten  zu 
untersuchen,  fand  im  Gegensatz 
zu  Weber  u.  a.,  daß  der  Knochen 

der  Labyrinth  kapsei  wohl  in  Regelmäßigkeit  und  Masse,  nicht  aber  im  Wesen  vom 
Normalen  abweicht.  Wittbiaack  versuchte  die  Histogenese  der  Otosklerose  zu  klären. 
Auf  Grund  seiner  Forschungen  stellte  er  das  konstitutionelle  Moment  in  den  Vorder- 
grund, eine  Ansicht,  die  auch  K.  H.  Bader  und  Frey  vertreten.  Leicher  stellte  die 
Frage  innersekretorischer  Einflüsse  in  den  Vordergrund.  Er  konnte  in  75  Proz.  der  Fälle 
von  Otosklerose  Beziehungen  zwischen  geändertem  Blutkalkspiegel  und  innerer  Sekretion 
feststellen.  Der  Blutkalkspiegel  war  in  den  meisten  Fällen  deutlich  herabgesetzt. 

Es  wurde  schon  erwähnt,  daß  die  erste  Veröffenthchung  über  die 
Osteogenesis  imperfecta  tarda  durch  Ekmann  bereits  Angaben  über  das 
familiäre  Auftreten  von  Knochenbrüchigkeit  enthielt.  Seitdem 
sind  in  dieser  Richtung  eingehende  Untersuchungen  erfolgt.  Viele  Stamm- 

25* 


Fig.  115.  Röntgenbild  des  Unterschenkels  eines 
12jährigen  Knaben  mit  idiopathischer  Osteopsathy- 
rosis.  Brachstelle  im  unteren  Drittel  der  Tibia  mit 
starker  Sklerosierung  der  Umgebung.  (Eigene  Be- 
obachtung.) 
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bäume,  in  denen  das  familiäre  Auftreten  der  blauen  Skleren,  der  Knochen- 
brüchigkeit  oder  auch  beider  gemeinsam  mit  und  ohne  Otosklerose  auf- 
scheinen, sind  veröffentlicht  worden. 

Harmann  und  Peters  berichten  über  Familien,  in  denen  nur  die  blaue  Sklera 
erblich  war.  In  den  von  Busch  und  Gleich  untersuchten  Familien  fand  sich  dagegen 
nur  Knochenbrüchigkeit.  Burrow  bringt  einen  Stammbaum  von  vier  Generationen. 
Unter  29  untersuchten  Familienmitgliedern  fand  er  13  mit  blauer  Sklera  und  8  mit 
Knochenbrüchigkeit;  Stammesglieder  nüt  weißen  Skleren  hatten  wieder  Kinder  mit 
weißen  Skleren  und  zeigten  keine  Knochenbrüchigkeit.  Dighton  beschreibt  eine  Faniüie, 
in  der  er  in  vier  Generationen  unter  14  Mitgliedern  9mal  blaue  Slderen  und  8mal 
Knochenbrüchigkeit  nachweisen  konnte.  Gemeinsames  familiäres  Vorkommen  von 
Knochenbrüchigkeit  und  blauen  Skleren  findet  sich  ferner  bei  Busch,  Crocco,  Hermann, 
Salvetti,  Cockayne,  Rolleston,  Cronenthal  u.  a. 

Ueber  Knochenbrüchigkeit  und  ihren  Zusammenhang  mit  blauenSkleren 
und  Otosklerose  brichtet  Bronson.  Von  einer  55  Personen  starken  Familie  untersuchte 
er  35  und  fand  unter  diesen  21  mit  blauer  Sklera,  20  mit  abnormer  Knochenbrüchigkeit 
und  7  mit  Schwerhörigkeit.  Aehnliche  Stammbäume  sind  von  van  der  Hoeve  und 
de  Kleyn,  Str.AjVT,  Freytag,  Hass,  Kropp,  Gottstein  usw.  mitgeteilt  worden.  Die 
meisten  der  bisher  veröffentlichten  Stammbäume  werden  von  Bell  gesammelt  und  in 
sehr  übersichtlicher  Weise  zusammengestellt. 

Was  nun  den  Modus  der  Vererbung  anbelangt,  so  sind  verschiedene 
Ansichten  geäußert  worden.  Im  älteren  Schrifttum  findet  sich  der  Stand- 
punkt vertreten,  daß  die  Vererbung  nur  durch  die  weiblichen  Mitglieder 
erfolge  (Harmann,  Hermann).  Neuere  Mitteilungen  (Paal,  Freytag, 
Tanturri,  Berneaud)  dagegen  kommen  zu  dem  Ergebnis,  daß  die  Er- 
Icrankung,  oder  einzelne  Symptome  derselben,  ohne  Bevorzugung  eines 
Geschlechtes  dominant  vererbt  wird. 

An  anderen  kongenitalen  Erkrankungen  wurden  Hämophilie, 
Syndaktylie,  Schiefhals,  kongenitales  Vitium  cordis,  Gaumenspalte,  Rachis- 
chisis  und  generalisierte  Exostosen  in  vereinzelten  Vorkommnissen  gemein- 
sam mit  Osteogenesis  imperfecta  beobachtet  (Van  der  Hoeve  und  de  Kleyn, 
Vorhaeve,  Hass,  Fuss,  Trendelenburg). 

Es  war  M.  B.  Schmidt,  der  als  erster  die  Uebereinstimmung  der  in- 
trauterin auftretenden  Knochenbildungsstörung  mit  der  idiopathischen 
Osteopsathyrosis  betonte.  Heute  ist  diese  Auffassung  seit  Loosers  ein- 
gehenden Untersuchungen  wohl  allgemein  angenommen.  Nur  einzelne 
Autoren,  wie  v.  Recklinghausen,  Axhausen,  Wieland,  Niklas  und 
Schwarz,  haben  sich  gegen  eine  Identifizierung  der  beiden  Erscheinungs- 
formen gewandt.  Die  Gründe,  die  sie  anführten,  waren  vor  allem  klinischer 
Natur,  da  histologisch  an  einer  weitgehenden  Uebereinstimmung  nicht  zu 
zweifeln  war.  So  wurde  betont,  daß  die  Osteopsathyrosis  im  Gegensatz 
zur  Osteogenesis  imperfecta  ein  familiär-hereditär  auftretendes  Leiden  sei, 
daß  blaue  Skleren  in  den  mitgeteilten  Fällen  von  Osteogenesis  imperfecta 
kaum  erwähnt  werden  und  daß  beide  Erkrankungen  eine  gänzHch  ver- 
schiedene Prognose  hätten. 

Es  liegt  aber  doch  wohl  nur  in  der  Natur  der  fast  immer  tödlich  ver- 
laufenden Osteogenesis  imperfecta  congenita,  daß  Vererbung  des  Fetal- 
leidens kaum  beobachtet  werden  konnte.  Bei  den  wenigen  überlebenden 
Fällen  (Francke,  Singer,  Fuss)  handelt  es  sich  außerdem  um  so  schwäch- 
liche, schwer  geschädigte  Individuen,  daß  eine  Fortpflanzung  nicht  zu 
erwarten  ist.  Gleichwohl  dürfen  wir  einen  Beweis  für  die  Uebereinstimmung 
beider  Erscheinungen  darin  ersehen,  daß  das  Vorkommen  von  Osteogenesis 
imperfecta  congenita  und  Osteopsathyrosis  in  einer  Familie  einwandfrei 
beobachtet  werden  konnte  (0.  Schmidt,  Rebbeling,  Rosenbaum,  Zur- 
HELLE,  Fuss). 
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Besonders  überzeugend  wirken  die  Mitteilungen  von  Fuss,  der  in  derselben  Familie 
eine  echte  Osteopsathyrose,  eine  zweifelsfieie  Osteogenesis  imperfecta  und  eine  in  der 
Schwere  des  Krankheitsbildes  und  der  Zeit  des  Auftretens  zwischen  beiden  stehende  Form 
der  Erkrankung  beobachtet  hat. 

Ueber  die  blauen  Skleren  ist  noch  zu  sagen,  daß  leicht  bläulich  getönte  Skleren  in 
früher  Kindheit  an  und  für  sich  häufig  beobachtet  werden,  also  nicht  sonderlich  aufzufallen 
brauchen.  Auch  ist  die  Mitteilung  Avizonis  bemerkenswert,  bei  dessen  Patienten  die 
Blaufärbung  der  Sklera  erst  im  16.  Lebensjahr  auftrat.  Abgesehen  davon,  sind  aber  auch 
bei  Frühformen  der  Knochenbrüchigkeit  blaue  Skleren  beschrieben  worden  (Preiswerk, 
Hein,  Hof,  Hilgenfeldt,  Fuss). 

Es  ist  also  mit  einer  verschiedenen  Prognose  für  die  Osteogenesis  im- 
perfecta congenita  und  die  Osteopsathyrosis  idiopathica  zu  rechnen,  ob- 
wohl sie  wesentlich  derselben  Veränderung  ihr  "Wesen  verdanken.  Der  in 
so  verschiedenen  Prognosen  liegende  scheinbare  Widerspruch  löst  sich, 
wenn  man  die  Osteogenesis  imperfecta  congenita  als  die  schwerste  Form, 
die  Osteopsathyrosis  aber  als  eine  leichtere  Form  der  Störung  auffaßt. 
Diese  beiden  Erscheinungsformen  desselben  Knochenbildungsfehlers  werden 
nach  dem  Vorschlag  Loosers  zweckmäßig  als  ,, Osteogenesis  imperfecta 
congenita"  und  ,, Osteogenesis  imperfecta  tarda"  bezeichnet. 

Es  wäre  nun  noch  auf  die  Frage  einzugehen,  ob  Beziehungen  der 
Osteogenesis  imperfecta  zur  Osteomalazie,  bzw.  Rachitis  be- 
stehen. Bei  Besprechung  der  histologischen  Befunde  wurde  bereits  erwähnt, 
daß  von  vereinzelten  Forschern  (Axhausen,  Eicken)  der  Versuch  gemacht 
wurde,  Osteogenesis  imperfecta  und  Osteomalazie  zu  identifizieren.  Das 
äußere  Erscheinungsbild  der  Osteogenesis  imperfecta  mit  den  starken  Ver- 
krümmungen der  Wirbelsäule  und  der  Gliedmaßen  sowie  mit  dem  nicht 
seltenen  Kartenherzbecken  (Preiswerk,  Scholz,  Ewald,  Fuss)  kann  dem 
der  Osteomalazie  sehr  ähnlich  erscheinen. 

Die  Säuglingsrachitis  ist  differentialdiagnostisch  leicht  auszu- 
scheiden, da  der  Epiphysenknorpel  bei  der  Osteogenesis  imperfecta  nicht 
die  für  Rachitis  typischen  Veränderungen  zeigt. 

Schwieriger  erscheint  die  Abgrenzung  gegenüber  der  juvenilen  Osteo- 
malazie und  Spätrachitis.  Looser  weist  in  einer  grundlegenden  Arbeit 
nach,  daß  zwischen  diesen  beiden  Erkrankungen  fließende  Uebergänge 
bestehen,  ja  daß  es  sich  um  verschieden  schwere  Formen  einer  Erkrankung 
handelt,  deren  Hauptkennzeichen  das  Kalklosbleiben  des  neugebildeten 
Knochens,  die  charakteristische  rachitische  Knorpelstörung  und  die  Atrophie 
der  Knochen  ist.  Was  aber  die  Osteogenesis  imperfecta  tarda  anlangt, 
so  lassen  sich  für  ihre  Verhältnisse  Störungen  der  Kalkablagerung  im 
Knochen,  abgesehen  von  vereinzelten  Grenzfällen  (Ashausen,  Hart, 
Eicken)  nicht  nachweisen;  ebensowenig  Störungen  an  den  knorpeligen 
Teilen.  Die  äußerlich  auffallende,  gemeinsame  Erscheinung  bei  Osteo- 
malazie, bzw.  Spätrachitis  einerseits,  Osteogenesis  imperfecta  anderseits, 
ist  die  Knochenatrophie;  und  diese  Knochenatrophie  ist  eine  Folgeerschei- 
nung, ebenso  wie  die  auf  ihr  beruhenden  Umstände  mechanischer  Unzu- 
länglichkeit des  Knochengewebes.  Auch  das  Alter,  in  dem  die  ersten 
Knochenbrüche  auftreten,  läßt  die  Möglichkeit  einer  Unterscheidung  zu. 
Die  Osteogenesis  imperfecta  ist  in  der  überwiegenden  Zahl  der  Fälle  eine 
Erkrankung  des  frühen  Kindesalters,  während  bei  der  juvenilen  Osteo- 
malazie sich  die  ersten  Brüche  meist  erst  zwischen  dem  10.  und  14.  Lebens- 
jahr ereignen.  Die  Glieder-  und  Kreuzschmerzen,  welche  die  Osteomalazie 
zu  begleiten  pflegen,  werden  bei  der  Osteogenesis  imperfecta  meist  vermißt. 

Altersosteomalazie  und  senile  Knochenatrophie  werden  nur  selten  diffe- 
rentialdiagnostisch in  Frage  kommen,  da  nur-  sehr  wenig  wiiklich  sichere  Fälle  von  Osteo- 
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genesis  imperfecta  tarda  in  vorgeschrittenem  Alter  vorliegen  (Reye,  Wiechmann  und 
Paal,  Mondor  et  Sicard). 

Ueber  die  kausale  Genese  der  Osteogenesis  imperfecta  be- 
standen und  bestehen  die  verschiedensten  Ansichten. 

Charcot  und  Moreau  nahmen  ein  zentrales  Nervenleiden  an,  und  auch  Esser 
glaubte,  weil  sich  gelegentlich  als  Nebenbefund  eine  Pachymeningitis  chron.  fand,  an  eine 
neurotropliische  Störung,  ähnhch  wie  bei  Tabes  und  Syi-ingomyelie.  Beobachtungen  über 
das  Verhalten  des  Nervensystems  am  Lebenden  sind  aber  in  der  Literatur  nur  sehr  spärlich 
zu  finden.  Bolton  und  Schwarz  fanden  eine  galvanische  Uebererregbarkeit,  Taka- 
HASHi  konnte  ein  positives  CnvosTEKsches  und  TROussEAUsches  Phänomen  feststellen. 

v.  Recklinghausen  schuldigte  eine  vom  Knochenmark  ausgehende  Störung 
an  und  bezeichnete  die  Erkrankung  als  ,,myeloplastische  Malazie". 

Antonelli  und  Lesne  et  Langle  wollten  das  Wesentliche  in  der  ursächlichen  Be- 
teiligung einer  hereditären  Lues  ersehen. 

CzERNY  vmd  Keller  hielten  die  Erkrankrmg  für  eine  eigene  Form  der  Avita- 
minose  usw. 

Zwei  Theorien  erfreuen  sich  dagegen  zahlreicher  Anhänger:  Die  eine 
Richtung  hält  das  Leiden  für  eine  endokrine  Störung,  während  die 
andere  das  Ausschlaggebende  in  einer  mesenchymalen  Fehlbildung 
zu  erkennen  meint. 

Pathologisch-anatomische  Veränderungen  an  endokrinen  Organen 
sind  von  Dietrich,  Niklas,  Fischer,  Fahr,  Hein,  Hof  u.  a.  beschrieben  worden,  und 
zwar  glauben  alle  eine  Ueberentwicklung  einer  oder  mehrerer  Drüsen  erkannt  zu  haben. 
Terrien,  Sainton  et  Veil  nehmen  endokrine,  auf  dem  Sympathikusgebiet  wirksame 
Störungen  mit  Beteiligung  der  Epithelkörperchen  an;  ebenso  denken  Rau  und  Bolton 
an  innersekretorische  Störungen,  die  sich  über  das  vegetative  Nervensystem  äußern. 
WiLTON  schuldigt  das  Fehlen  eines  hypothetischen  Blutkatalysators  an.  Eine  Unter- 
funktion der  Nebenschilddiüse  wird  von  Kropp  und  Takahashi  angenommen. 

Verschiedentüch  werden  andersartige  endokrine  Störungen  gemeinsam  mit  Osteo- 
genesis imperfecta  beobachtet:  Meissner  konnte  in  einem  Falle  Pubertas  praecox,  bei 
einem  anderen  Vergrößerung  der  Ovarien  mit  ausgesprochener  Vermännlichung  fest- 
stellen. Rau  beobachtete  ein  hyperplastisches  Genitale  bei  einem  14y2jährigen  Jungen. 
Schwarz  schildert  eine  Genitalhypoplasie  bei  einem  23jährigen  Mädchen.  Auch  die  Fälle 
von  Prussak  und  Mezz,  Busch  und  Hart,  bei  welchen  eine  ausgesprochene  Fettsucht 
vorlag,  wären  wohl  hier  anzumerken. 

Stoff  Wechseluntersuchungen  ließen  eine  endokrine  Komponente  nicht  von 
der  Hand  weisen.  Busch  und  Paal  erwähnen  einen  erhöhten  Ca-Spiegel.  Stevenson 
konnte  eine  herabgesetzte  CaO  und  PaOs-Retention  nachweisen.  Der  Ca- Gehalt  des  Blutes 
war  niedriger  als  normal  bei  Takahashi  und  Terrien.  Negativ  war  die  Ca-Bilanz  bei 
Tauber.  Hass  und  Takahashi  beobachteten  eine  erheblich  gesteigerte  Ca-Ausscheidung. 
Eine  Störang  der  Kohlehydratassimilation  wird  von  Steiner  erwälint,  und  zwar  handelte 
es  sich  um  eine  Hyperglykämie  nach  Adrenalineinspritzung  und  Dextrosebelastung. 
Auch  Takahashi  konnte  eine  Herabsetzung  der  Assimilationsgrenze  füi'  Zucker  bestätigen. 

Mit  Bestimmtheit  konnte  eine  Unterfunktion  der  Schilddrüse 
als  Ursache  für  die  Osteogenesis  imperfecta  durch  die  Untersuchungen 
von  DiETERLE  uud  SuMiTA  ausgcschlossen  werden.  Sumita  und  ins- 
besondere Eduard  Kaufmann  waren  es  auch,  die  den  Gedanken  einer 
mesenchymalen  Fehlbildung  im  Sinne  eines  ,,vitium  primae  formationis" 
des  End-  und  Periosts  erstmalig  eingehend  begründeten. 

Später  wurde  die  Anschauung  durch  Hofmann  und  besonders  durch  K.  H.  Bauer 
erheblich  erweitert.  Bauer  stellte  die  These  auf,  daß  es  sich  bei  der  Osteogenesis  im- 
perfecta um  eine  generalisierte  Erkrankung  sämtlicher  Stützgewebe  handele,  einschließ- 
lich des  lymphatischen  Apparates,  des  Blutgefäß-  und  Blutbildungsgewebes.  Bauer 
meint,  daß  die  Schädigungen  formalgenetisch  immer  die  gleichen  seien.  Sie  bestehen  in 
einer  mangelhaften  Abscheidung  der  für-  die  entsprechende  Gewebsart  spezifischen  Grund- 
substanz, und  zwar  sind  die  phylogenetisch  jüngsten  Gewebe,  wie  Knochen-  und  Zahn- 
gewebe stärker  betroffen  als  die  phylogenetisch  älteren,  wie  Gallert-  und  Bindegewebe. 
Bauer  versuchte  damit  die  Umgrenzung  eines  neuen  Konstitutionstyps. 

In  der  Tat  erscheint  es  auffällig,  wie  oft  es  sich  bei  den  Erkrankten  um  grazile, 
hypoplastische  Individuen  handelt.  Behr,  Bronson,  Crocco,  Francke,  Golden 
und  \'iele  andere  heben  diese  Tatsache  hervor.  Auch  Schlaffheit  der  Bänder,  eventuell 
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mit  Neigung  zu  Luxationen,  tritt  gehäuft,  oft  auch  familiär,  auf  (Bronson,  Freytag, 
AvizoNis,  HiLGENFELDT,  Fuss  u.  a.).  Ebenso  weist  die  Schädelform  mit  den  stark  vor- 
springenden Tubera  frontaha  und  parietalia  charakteristische  Züge  auf  (de  Cortes, 
Bronson,  Schwarz,  Hass,  Hoffa,  Singer).  Steinhäuser,  Hilgenfeldt  und  Fuss 
erwähnen  eine  besonders  schlaffe  Muslailatur. 

Störungen  in  der  Zahnentwicklung  wurden  histologisch  von  K.  H.  Bauer, 
BiEBL,  Haubach,  Jeckeln  und  Adloff  nachgewiesen,  während  Kratzeisen  bei  seinem 
Fall  die  Zahnanlagen  völlig  unverändert  fand.  Makroskopisch  sichtbare  Veränderungen 
der  Zähne  finden  sich  in  der  Literatur  häufig  erwähnt.  So  wurde  Brüchigkeit  der  Zähne 
(Terrien),  Kalkarmut  und  glasartiges  Durchscheinen  (Rau,  Strote,  Fairbank,  Fuss), 
Fehlen  der  zweiten  Dentition  (Berneaud  und  Paal),  unregelmäßig  gestellte,  zackige 
(Hoffa)  und  verkümmerte  Zähne  (Takahashi)  beschrieben. 

Das  Blutbild  weist  oft  eine  ausgesprochene  Lymphozytose  auf  (K.  H.  Bauer, 
Freytag,  Takahashi,  Gutzeit,  Hass).  Eosinophilie  der  Leukozyten  fanden  Hass, 
K.  H.  Bauer  und  Meissner.  Anämie  wird  von  Behr  und  Fahr  erwähnt. 

Einige  Autoren  konnten  auch  Gefäßveränderungen  beobachten.  So  fand  Cronen- 
thal  Wandveränderungen  der  Aorta,  Golden  sah  neben  einer  Sklerose  der  Aderhaut- 
gefäße spontanes  Auftreten  von  Petechien  an  den  Beinen.  Steiner  spricht  von  einer 
mäßigen  Entwicklung  der  venösen  Geflechte.  K.  H.  Bauer  konnte  Atherosklerose  der 
Schilddrüsengefäße  und  Hypertropliie  der  Elastica  an  anderen  Gefäßen  nachweisen  und 
Vogelsang  führt  einen  ohne  Trauma  entstandenen  Hämophthalmus  auf  eine  Veiien- 
wanddysplasie  zurück. 

Aus  den  angeführten  Veränderungen  ist  zu  ersehen,  daß  die  Auffassung 
einer  Schwäche  der  mesenchymalen  Gewebe  durchaus  nicht  unbegründet 
erscheint,  ob  allerdings  in  dem  weitgefaßten  Sinn  K.  H.  Bauers  möge 
dahingestellt  bleiben  (A.  Dietrich).  Finden  sich  doch  in  der  sehr  umfang- 
reichen Literatur  kaum  Fälle,  die  alle  mesodermalen  Gewebe  gleichmäßig 
betroffen  erscheinen  lassen.  Meist  beschränkt  sich  die  Schädigung  auf 
das  eine  oder  andere  Gebiet.  Wie  wäre  es  sonst  zu  erklären,  daß  familiäres 
Vorkommen  von  blauer  Sklera  allein  beobachtet  wurde?  Gewiß  ist  hier 
angeführt  worden,  daß  sich  an  der  Sklera,  als  sichtbarem  Anteil  des  Binde- 
gewebsapparates,  auch  geringere  Grade  der  Erkrankung  leichter  mani- 
festieren werden  als  am  Knochensystem,  wo  immer  noch  ein  Trauma  hin- 
zutreten muß,  um  das  Augenmerk  auf  die  Ünvollkommenheit  der  Knochen- 
bildung zu  lenken.  Anderseits  ist  zu  bedenken,  daß  nicht  in  allen  Fällen 
schwerer  Knochenbrüchigkeit  blaue  Skleren  nachzuweisen  sind. 

Im  Anschluß  hieran  sei  noch  auf  Versuche  hingewiesen,  das  Krank- 
heitsbild der  Osteogenesis  imperfecta  experimentell  zu  erzeugen. 

Bereits  Stoeltzner  hatte  versucht,  durch  Verfütterung  kalkarmer  Nahrung  an 
junge  Tiere  Knochenveränderungen  zu  erzielen.  Es  ergaben  sich  Störungen  am  Skelett- 
system, die  der  Osteogenesis  imperfecta  immerhin  ähnlich  gewesen  seien.  Stefko  wies 
auf  Störungen  im  Knochensystem  der  Früchte  bei  Unterernährung  der  Mutter  hin.  Es 
können  hier,  vermutlich  durch  eine  Störung  im  Salz  und  Wassergleichgewicht,  Knochen- 
veränderungen hervorgerufen  werden,  die  der  Osteogenesis  imperfecta,  der  BARLOwschen 
Erkrankung  und  der  Chondrodystrophie  am  nächsten  stehen  werden.  (Man  sieht,  die 
Veränderung  ist  sehr  wechselnd  oder  schwer  faßbar,  sie  entspricht  also  der  eigentlichen 
Osteogenesis  imperfecta  nicht.)  Strauss  stellte  Versuche  mit  Vogan  an,  das  er  in  Dosen 
von  10 — 20000  R.E.  an  junge  Ratten  verfütterte.  Nach  etwa  4  Monaten  traten  Ver- 
giftungserscheinungen ein,  die  sich  in  Abmagerung,  Anämie,  struppigem  Fell  usw.  äußerten. 
Am  Knochensystem  war  eine  Hemmung  des  Längenwachstums  mit  Neigung  zu  Spontan- 
frakturen auffällig.  Histologisch  fand  sich  eine  Hemmung  der  Osteoplastentätigkeit  bei 
geringerer  Wucherung  des  Epiphysenknorpels,  also  Büder,  die  denen  bei  Osteogenesis 
imperfecta  immerhin  etwas  nahekommen.  Jeckeln  versuchte  mit  standardisiertem 
Vigantol,  das  er  in  Dosen  von  1000 — 2000  R.E.  an  Kaninchen,  Ratten,  und  Meerschwein- 
chen verfütterte,  ähnhche  Veränderungen  zu  erzielen,  ohne  jedoch  einen  wesentlichen 
Erfolg  zu  buchen. 

Die  Ergebnisse  dieser  Versuche  sind  also  nicht  klar  und  eindeutig 
gewesen.  So  scheint  es  zur  Zeit  unmögüch  zu  sein,  den  eigenthchen  Grund 
der  klinisch  und  pathologisch  vielseitigen  Störungen  anzugeben,  die  in 
den  Rahmen  der  Osteogenesis  imperfecta,  bzw.  der  Osteopsathyrosis  tarda 
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gehören.  Inmierliin  ist  die  Erkenntnis,  daß  solche  Vorkommnisse  als  Aus- 
wirkung einer  Erblast  vorkommen,  lehrreich,  und  zwingt  dazu,  die  Ursache 
der  Störung  in  einer  Keimesabart  zu  suchen ;  freilich  ist  deren  Veranlassung 
absolut  dunkel. 
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3.  Multiple  Exostosen  und  Enchondrome. 

(Osteodysplasia  exostotica  et  enchondrotica.) 

Von  Gg.  B.  Gruber  und  L.  Brandt. 

Es  ist  schwierig,  in  einem  kurzen  Benennungswort  all  das  zusammen- 
zufassen, was  in  den  Kähmen  dieser  Erscheinung  vielfacher  knöcherner 
Auswüchse  oder  atypischer  knorpelig-loiöcherner  Skelettfortsätze  oder 
knorpehger  Einschläge  in  Skelettknochen  mit  Durchwachsungserschei- 
nungen  und  knorrigen,  knotigen  Knorpelauswüchsen  gehört.  Wahrschein- 
üch  muß  man  in  Exostosen,  Ekchondrosen  und  Enchondromen  ^)  wesens- 
gleiche Vorkommnisse  ersehen,  wobei  die  zuletzt  genannten  in  ihrer  Gewebs- 
ausreifung zurückblieben.  Ekchondrosen  werden  auch  besonders  gerne 
im  Kindesalter  gesehen  (K.  H.  Bauer). 

Man  versteht  also  unter  multiplen  Exostosen  eine  Fehlbildung  am 
Knochensystem,  die  sich  durch  Knochenauswüchse  kennzeichnet.  Zur 
Namengebung  ist  zu  sagen:  Die  Benennung  Exostosen  für  Knochen- 
und  knochenhaltige  Auswüchse  führte  Galen  in  seinem  Werk  über  die 
widernatürlichen  Geschwülste  ein.  Der  Engländer  Astley  Cooper  sonderte 
dann  von  diesem  Begriff  die  ,,kartilaginären  Exostosen"  ab:  er  unter- 
schied innere  und  äußere  knorpelige  Exostosen  und  nannte  die  gesamte 
Erscheinung  „Exostosis  cartilaginea  multiplex"  Paget  gab  der  Krank- 
heit den  Namen  ,,Ossific  diathesis"  oder  „Ossific  dyscrasia". 
ViRCHOW  beschrieb  diese  Knochenauswüchse  zum  ersten  Male  in  seinem 
Geschwulstwerk  in  ausführhcher  Weise.  Coopers  ,, innere  knorpehge 
Exostosen"  trennte  er  von  den  eigentlichen  nach  außen  gewendeten  Ex- 
ostosen und  zählte  sie  den  Knorpelgeschwülsten  des  Knochens,  den  Enchon- 
dromen zu,  die  er  nach  ihrer  Entstehung  aus  dem  Endost  oder  Periost  in 
zentrale  und  peripherische  Enchondrome  einteilte. 

Die  kartilaginären  Exostosen  sind  bald  breiter,  bald  schmäler 
aufsitzende,  manchmal  förmlich  stielartig  vorgetriebene  Auswüchse  des 
Knochens  nach  außen;  sie  bestehen  teils  aus  festem,  teils  aus  lockerem 
Knochengefüge  und  tragen  einer  Epiphysenbildung  ähnlich  mitunter  eine 
kopfförmige  Auftreibung  am  Ende  und  an  ihrer  Endesoberfläche  eine  dünne 
Knorpelschicht,  die  oft  etwas  höckerig  erscheint.  Solange  diese  Auswüchse 
klein  sind,  pflegen  sie  aus  einer  ziemlich  dichten  Knorpel-Knochenmasse 
zu  bestehen.  Erreichen  sie  aber  eine  bestimmte  Größe,  dann  wird  der 
Knochen  im  Inneren  lockerer,  ausgehöhlt.  Es  bildet  sich  eine  Art  von  Mark- 
höhle, die  später  oft  mit  der  Markhöhle  von  Knochendiaphysen  offen  zu- 
sammenhängt. ,,Ein  Röhrenknochen,  der  eine  solche  Exostose  hervor- 
bringt, bekommt  dadurch  einen  seitlichen  Auswuchs,  ganz  ähnlich  wie  ein 
Baum  einen  starken  Nebenast  treibt",  schrieb  Virchow. 

Der  Knorpelanteil  der  Exostosen  ist  verschieden  groß.  C.  L.  Weber 
konnte  an  seinem  Untersuchungsgut  feststellen,  daß  bei  jungen  Patienten 
bis  zum  10.  Lebensjahr  die  Knorpelmasse  mehrfach  die  des  Knochens 
überwog;  mit  zunehmendem  Alter  verschiebt  sich  aber  dieses  Verhältnis 
immer  mehr  zugunsten  des  Knochens.  Mit  Abschluß  des  Körperwachstums 

1)  Exostose  =  , .Knochenauswuchs"  von  ,,ex"  (lat.)  =  „aus"  und  „ostosis" 
(latinisiert  a.  d.  Griechischen)  =  ,, Knochenmasse".  Enchondrom  =  ,, Innere  Knorpel- 
geschwulst" von  ,,en"  (griech.)  =  ,, innen"  und  ,,Chondroma"  (griech.)  =  „Knorpelmasse". 

2)  Cartilago  (lat.)  =  Knorpel. 
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und  später  verlieren  manche  Exostosen  ihre  charakteristische  Knorpel- 
kappe völlig  und  sind  dann  allseitig  von  festem  Knochen  begrenzt  (Virchow, 
Cohnheim,  Weber).  „Jede  kartilaginäre  Exostose  beginnt  also  —  rein 
aus  Knorpel  bestehend  —  als  Ekchondrose,  und  wird  im  hohen  Alter  zu 
einer  rein  knöchernen  Exostose  ohne  Hyalinknorpel"  (Weber).  Virchow 
benannte  deshalb  auch  die  kartilaginären  Exostosen  als  „Ekchondrosis 
ossificans". 

Angeborene  kartilaginäre  Exostosen:  Nur  wenig  Fälle  ange- 
borener multipler  kartilaginärer  Exostosen  sind  beschrieben  worden.  Gleich- 
wohl ist  die  Erscheinung  nach  Frangenheim,  nach  K.  H.  Bauer,  nach 
Aschner  und  Engelmann  zu  den  angeborenen  Skelettanomalien 
zu  rechnen.  Daß  die  Vererbung  hier  eine  große  Rolle  spielt,  erkannte 
und  beschrieb  als  erster  Stanley  (1848). 

Drescher  untersuchte  das  Neugeborene  einer  mit  Exostosen  behafteten  Mutter: 
er  konnte  aus  ihm  eine  einzige  stecknadelkopfgi^oße  Exostose  an  der  Diaphyse  des  Humerus 
nachweisen.  Virchow  erwähnt  eine  Beobachtung  von  Hutchinson,  die  iDei  einem  Kinde 
einer  Exostotikerfamihe  unmittelbar  nach  der  Geburt  bereits  eine  Exostose  ersehen  ließ. 
Nanke  erwähnt  ein  Neugeborenes,  bei  dem  am  Tage  der  Geburt  an  Humerus,  Scapula 
und  Phalangen  erbsengroße  Knochenauswüchse  festgestellt  wurden.  Keulos  berichtet, 
daß  in  einer  IVköpfigen  Famihe  9  Mitglieder  mit  Knochenauswüchsen  zur  Welt  gekommen 
sind.  Jäger  hatte  Gelegenheit,  ein  3  Tage  altes  Kind  aus  gesunder  Familie  makroskopisch 
und  miki-oskopisch  zu  untersuchen,  das  zahlreiche  multiple  kartilaginäre  Exostosen  in 
kongenitaler  Ausbildung  am  Thorax  trug.  C.  L.  Weber  berichtet  von  einem  6  Wochen 
alten  Kinde,  das  zur  Welt  kam,  und  bei  dem  sich  an  den  Rippenepiphysen  ein  stecknadel- 
kopfgroßer knorpeliger  Auswuchs  fand.  Er  ersah  in  dieser  Ekchondrose  die  Anlage  einer 
kartilaginären  Exostose.  —  Anderseits  hat  L.  Brandt  über  die  Untersuchung  einer  mensch- 
lichen Fracht  männlichen  Geschlechts  berichtet,  die  vom  Scheitel  bis  zur  Sohle  10 14  cm 
maß;  der  Fetus  stammte  aus  einer  Famihe,  in  der  Vater  und  2  Kinder  mit  multipler  kar- 
tilaginärer Exostose  behaftet  waren;  mit  Mitteln  der  makroskopischen,  röntgenologischen 
und  mikroskopischen  Durchmusterang  ging  man  an  die  Fracht  heran.  Es  ließen  sich  aber 
noch  keine  Knochenauswüchse  oder  ungewöhnliche  Verknöcherungsanlagen  und  Knorpel- 
wucherangen  nachweisen.  Natürlich  beweist  dieser  negative  Befund  deshalb  nichts,  weil 
keine  Büigschaft  dafür  vorliegen  kann,  daß  diese  Frucht  sich  überhaupt  zum  Exostosen- 
träger  entwickelt  hätte. 

Bessel-Hagen  vermutete  bereits,  daß  die  Skelettanomalie  sehr  viel 
häufiger  kongenital  sei,  als  festgestellt  wurde,  weil  man  durch  das  reichliche 
Fettpolster  der  Säuglinge  Knochenauswüchse  nur  sehr  schlecht  zu  tasten 
vermag.  Kongenitale  Exostosen  treten  am  häufigsten  in  der  Gegend  der 
am  frühesten  verknöchernden  Epiphysen  auf,  also  etwa  am  Femur,  an 
Ulna  und  Radius.  —  Das  Röntgenverfahren  am  Neugeborenen  aber  dürfte 
—  wenn  nicht  eine  ausgezeichnete  Meisterung  der  Technik  der  Aufnahme 
gewährleistet  ist  —  versagen,  weil  die  knorpehge  Vorstufe  der  Exostosen 
keinen  genügenden  Schatten  zu  geben  pflegt. 

Bemerkenswert  ist  unter  anderm  H.  Fischers  Mitteilung  eines  Vaters 
mit  multiplen  Exostosen,  indes  der  Sohn  zahlreiche  Enchondrome  der 
Hände  aufwies.  Von  kongenitalen  Enchondromen  berichten  Rutsch, 
Syme  und  Engel. 

Wachstum  der  Exostosen:  Die  Mehrzahl  der  Exostosen  wird  zur 
Zeit  des  Wachstums,  d.h.  oftmals  schon  im  3. — 4.  Lebensjahr  wahrgenommen, 
besonders  aber  zurzeit  der  Pubertät  als  der  Frist  des  größten  Längenwachs- 
tums. Nach  dem  21.  Lebensjahre,  wenn  das  Körperlängenwachstum  sich 
dem  Ende  zuneigt,  und  die  Epiphysenfugen  größtenteils  verknöchert  sind, 
wird  eine  Zunahme  der  Exostosen  kaum  mehr  beobachtet. 

Eine  seltene  Ausnahme  noch  späteren  Exostosenwachstums  beschreibt  Henking: 
Ein  34iähriger  Mann,  der  Exostosen  am  rechten  und  linken  Knie  trug,  bemerkte,  daß  sich 
seit  7  Jahren  in  der  Schenkelbeuge  eine  ähnliche  harte  Geschwulst  bildete,  die  zuerst  lang- 
sam, dann  schneller  wuchs;  sie  führte  schUeßlich  bei  zunehmenden  Beschwerden  zur  Ope- 
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ration.  Auch  Pels-Leusdens  Fall  10  spricht  gegen  die  obige  allgemeine  Regel,  da  bei 
seinem  Patienten  vom  27.  Lebensjahre  an  in  Schüben,  ja  unter  Schmerzen  und  Fieber, 
zahlreiche  Exostosen  aufgetreten  und  gewachsen  sind.  Aber  Pels-Leusden  schreibt 
dazu,  und  das  erscheint  uns  sehr  beachtenswert:  ,,Wüd  ein  Wachstum  einer  Exostose 
später  beobachtet,  so  handelt  es  sich  stets  um  ein  solches,  das  sich  vom  Physiologischen 
viel  weiter  entfernt  als  das  der  Exostose  an  sich;  es  nimmt  Geschwulstcharakter  an."  Bei 
dem  Patienten  Starks  sind  im  21.  Lebensjahre  noch  neue  Exostosen  aufgetreten,  alte 
gewachsen.  Es  können  nun  ja  in  der  Tat  auch  unter  normalen  Verhältnissen  zu  dieser 
Zeit  die  Knorpelfugen  an  manchen  Stellen  noch  erhalten  sein. 

Im  Schrifttum  sind  weiterhin  auch  mehrere  Beobachtungen  der  Ver- 
kleinerung von  Exostosen  nach  Abschluß  des  Körperlängenwachstums 
bekannt  geworden  (Rubinstein,  Volkmann,  Fischer,  Bessel-Hagen, 
Stark). 

Hartmann  hatte  Gelegenheit,  einen  Patienten  20  Jahre  nach  einer  ersten  Musterung 
röntgenologisch  wieder  zu  untersuchen ;  es  fanden  sich  an  einzelnen  Körperteilen  spontane 
Rückbildungen  der  multiplen  kartilaginären  Exostosen.  Nasse  beschreibt  sogar  das  Vor- 
kommnis, daß  Exostosen  im  Alter  ganz  verschwanden.  Erklären  können  wir  dies  allenfalls 
durch  den  im  Alter  einsetzenden  allgemeinen  Knochenschwund.  Pels-Leusden  machte 
hierfür  auch  den  Druck  benachbarter  Weichteile  verantwortHch. 

In  Hinsicht  auf  diese  besonderen  Wachstumserscheinungen  der  frag- 
lichen Exostosen  schlug  Frey  vor,  sie  insgesamt  als  ,,Exostosis  carti- 
laginea  multiplex  infantilis"  zu  benennen;  er  wollte  damit  betonen, 
daß  eine  Anomalie  des  Knochensystems  vorliegt,  die  der  Entwicklungszeit 
des  Organismus  zugehört;  Reinecke  spricht  aus  demselben  Grunde  von 
„Wachstumsexostosen",  Lenormant  und  andere  französische  Autoren 
von  ,,Exostoses  de  croissance". 

Zahl  und  Größe  der  Exostosen.  Die  Zahl  der  Exostosen  wechselt 
sehr.  Exostosen  als  Einzelerscheinung  sind  nur  wenig  beschrieben  worden 
(Drescher),  vielleicht  weil  sie  als  uninteressant  galten;  sie  machen  ja  auch 
vielfach  gar  keine  Beschwerden  und  sind  meist  nur  ein  zufälliger  Unter- 
suchungsbefund. In  der  Regel  treten  die  Exostosen  multipel  auf  und  sind, 
wie  oben  schon  betont,  in  der  Mehrzahl  der  Fälle  hereditär  (Fischer,  Weber, 
Heymann,  Reinecke,  Hesterbrink-Lindenbaum  und  viele  andere).  Wenn 
man  im  einschlägigen  Fall  am  mazerierten  Skelett  alle  Knochen  nach 
Exostosen  sorgfältig  absucht,  ist  man  über  die  Zahl  ihres  Vorkommens 
erstaunt.  So  zählte  z.  B.  Hanns  Chiari  an  einem  Exostosenskelett  über 
1000  Auswüchse. 

Die  Größe  der  Exostosen  schwankt  gleichfalls  in  weiten  Grenzen 
von  Hirsekorn-,  Erbsen-,  Faust-  bis  Kindkopfgröße. 

Sehr  große  Exostosen  beschrieben  Virchow,  Heymann  und  Henking.  Die  wahi-e 
Größe  der  Exostosen  läßt  sich  durch  bloßes  Betasten  oft  schlecht  feststellen,  besonders 
wenn  sie  in  einer  Aushöhlung  des  benachbarten  Knochens  liegen  (Pels-Leusden). 

Klinische  Erscheinungen  der  Exostosen.  Während  Exostosen 
in  der  Ein-  oder  Mehrzahl  meist  keine  körperliche  Reaktion  verursachen, 
sind  doch  auch  Abweichungen  von  der  Regel  bekannt  geworden:  Im  Falle 
CuRTiLLET  war  das  Auftreten  jeder  neuen  Exostose  von  heftigen  Schmerzen 
und  Fieberanfällen  begleitet.  Die  gleichen  Erscheinungen  beschreibt  auch 
Pels-Leusden  für  seine  schon  erwähnte  Beobachtung.  Abgesehen  davon, 
können  Exostosen  wegen  ihrer  Größe  und  Oerthchkeit  zu  Krankheits- 
erscheinungen Anlaß  geben. 

Gelenknahe  größere  Auswüchse  müssen  zu  Bewegungseinschränkungen  führen; 
wieder  andere  verursachen  durch  Druck  auf  Nervenstämme  unerträgliche  Neuralgien. 
Der  Patient  Starks  hatte  Exostosen,  die  einerseits  das  Rückenmark  komprimierten, 
so  daß  es  zu  Paraethesien  der  Beine  kam,  und  andererseits  durch  Drack  auf  den  Nervus 
hypoglossus  eine  Hypoglossusparese  die  Folge  war.  Im  Falle  Köhlers  führte  eine  große 
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Exostose  des  Fibulaköpfchens  zu  Parästhesieii  des  Unterschenkels  und  zu  einer  Hohl- 
fußbildung. MosENTHiN  berichtet  von  einer  seltenen  Komplikation:  Ueber  einer  Exostose 
hatte  sich  durch  Usurierung  einer  Arterienwand  ein  Aneurysma  der  Arteria  popHtea 
gebildet. 


Fig.  116.  Fig.  117. 

Fig.  116.  Linker  Arm  mit  Exostosen  am  Humerus,  Radius  und  verschiedenen  Fingern. 
Luxation  des  Radius.  Verkürzung  des  Vorderarms.  (Mus. -Präparat  M.  0.  853  des  Göttinger 
Pathol.  Instituts.  Skelett  eines  Mannes  von  27a;  es  ist  von  Pels-Leusden  bereits  be- 
schrieben worden.)  (y^  natürl.  Größe.) 

Fig.  117.  Rechtes  Kniegelenk  und  Fuß  desselben  Skelettes  wie  in  Fig.  116.  Der  Aus- 
wuchs bei  X  ist  im  Leben  des  Mannes  durch  operativen  Eingriff  verkleinert  worden. 
(1/4  nat.  Größe.) 

Was  Vorkommen,  Sitz,  Form  und  Verteilung  der  Exostosen 
anlangt,  so  ist  folgendes  zu  sagen:  Exostosen  kommen  an  allen  Skelett- 
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teilen  vor,  die  knorpelig  präformiert  sind;  an  bindegewebig  vorgebildeten 
Knochen,  wie  den  Schädelknochen,  sind  sie  viel  seltener  beobachtet  worden. 

Henking,  Huber,  Fischer,  Harle,  Sonnenschein,  Weber,  Drescher  und  Vix 
erwähnen  Exostosen  am  Clivus  Blumenbacchii  in  der  Nähe  der  Synchondosis  spheno- 
basilaris.  Reulos  fand  dort,  „wo  die  Pars  condyloidea  und  der  Körper  des  Os  occipitale 
zusammenstoßen,  eine  ins  Schädelinnere  hineinragende  Exostose".  Karewski  hat  einen 
Fall  von  multiplen  kartilaginären  Exostosen  an  einem  bindegewebig  präformierten  Gehirn- 
schädelknochen, dem  Stirnbein,  und  einem  knorpelig  präformierten  Gesichtsschädel- 
knochen, dem  Unterkiefer,  beschrieben. 
Das  ganze  übrige  Skelett  war  frei 
davon.  Jenny  sah  einen  Knaben  mit 
multiplen  kartilaginären  Exostosen 
am  Körper  und  am  knorpelig  prä- 
formierten Schädel. 


Fig.  118.  Fig.  119. 

Fig.  118.  Oberarm  mit  multiplen  Exostosen.  (Beobachtung  und  Zeichnung  von 
Ed.  Kaufmann.) 

Fig.  119.  Exostose  des  linken  Oberarms  eines  6  Jahre  alten  Kindes  im  Röntgenbild. 
(Beobachtung  und  Bild  von  Br.  Valentin.) 

Auf  experimentellem  Wege  suchten  Stubenrath  und  Koller  die  Knorpelproduk- 
tionsfähigkeit des  Periostes  der  Deckknochen  zu  erforschen.  Dabei  fand  Koller  im  Gegen- 
satz zu  Stubenrath,  der  erst  spät  nach  der  Fraktur  untersuchte,  sowohl  bei  gebrochenem 
Jochbogen  als  auch  Infraorbitalrand  knorpelige  Kallusbildung,  hatte  also  damit  einen 
Beweis,  daß  auch  der  bindegewebig  vorgebildete  Knochen  befähigt  ist,  vorübergehend 
Knorpel  zu  bilden. 

Für  gewöhnhch  sitzen  die  Exostosen  in  der  Nähe  der  Verknöcherungs- 
zonen  der  langen  und  kurzen  Röhrenknochen,  an  den  metaphysären  Knochen- 
teilen. Finden  wir  Exostosen  in  der  Diaphysenmitte,  so  handelt  es  sich 
meist  um  sehr  alte  Auswüchse,  die  ihren  ursprünglichen  Sitz  am  Knochen 
beibehalten  haben,  während  die  Knorpel-Knochengrenze  mit  dem  allge- 
meinen Körperwachstum  immer  mehr  vorrückte.  Die  Epiphysen  selbst 
werden  immer  exostosenfrei  gefunden  (Pels-Leusden,  Frangenheim  u.  a.). 
Gelegentlich  kommen  die  Exostosen  intrakapsulär  zu  liegen,  nämlich  dann, 
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wenn  die  Gelenkkapsel  auch  die  Metaphyse  umschließt.  Nach  Henking 
sollen  die  Exostosen  nicht  nur  an  dem  diaphysenwärts  gelegenen  Teil  der 
intermediären  Knorpelscheibe  gelegen  sein,  sondern  auch  an  der  die  Epi- 
physe  bildenden  Fläche.  Gerne  sitzen  die  Exostosen  auch  entlang  den 
Cristae  und  Lineae  asperae.  Dieterle  hat  beschrieben,  daß  die  Exostosen 
der  Köhrenknochen  nicht  die  Konkavität,  sondern  die  Konvexität  des 
gekrümmten  Knochens  bevorzugen. 


Fig.  120.  Multiple  Exostosen  der  Kniegelenke  im  Köntgenbild.  W.  M.,  9  Jahre  alt. 
(Beobachtung  von  Br.  Valentin). 

Auch  platte  Knochen:  Skapula,  Sternum  und  Becken  können  Sitz 
dieser  Anomalie  sein.  Dazu  kommen  ferner  die  Clavikulae  und  die  Rippen, 
die  nicht  so  selten  durch  Exostosen  ausgezeichnet  sind. 

Die  Schlüsselbeine  erscheinen  an  den  Enden  meist  verdickt  und  zeigen  teils  rundhche, 
teils  knollige  Knochenauflagerungen.  An  den  Schulterblättern  bevorzugen  die  Exostosen 
die  freien  Ränder  und  die  Spinae,  die  dann  rauh  und  verdickt  gefunden  werden.  Manche 
Schulterblattexostosen  bilden  sich  an  der  Unterseite  des  Knochens  in  der  Fossa  subscapu- 
laries.  Am  Brustbein  finden  wir  innen  sowohl  wie  außen  flache  Erhabenheiten.  Fälle  mit 
kostalem  Sitz  der  Exostosen  beschrieben  Cohnheim,  Hoffa,  Hubee,  Kienböck,  Lippert, 
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Meyer,  v.  Recklinghausen,  Sonnenschein,  Jäger,  Weber  u.  a.  Aus  all  diesen  Be- 
richten geht  hervor,  daß  die  Exostosen  die  Knoipelknochengrenze  und  die  Rippenköpfchen 
bevorzugen.  Im  Falle  Cohnheims  waren  alle  12  Rippen  an  ihren  vorderen  Abschnitten 
wie  mit  kleinen  Spitzen  oder  warzenförmigen  überknorpelten  Exostosen  besät,  von  denen 
die  Mehrzahl  nach  vorne  vorsprang,  aber  die  größten  in  das  Thoraxinnere  hineinragten. 
Die  knorpehgen  Rippenabschnitte  trugen  an  ihrer  Vorder-  und  Hinterfläche  zahlreiche 
Ekchondrosen.  Die  Verdickung  der  Knorpelknochengrenze  durch  Exostosen  und  Ek- 
chondrosen  ist  mehrfach  mit  dem  rachitischen  Rosenkranz  verwechselt  worden.  Bei 
E.  Müller  sind  vorzugsweise  die  Capitula  und  Tubercula  befallen.  Bei  Lippert  und  Hoffa 
sind  die  Exostosen  außer  ihrem  Sitz  an  den  vertebralen  Rippenenden  unregelmäßig  über 
die  Corpora  der  Rippen  verteilt.  Bei  Jäger  sind  die  Tubercula  bevorzugt,  aber  auch  die 
Rippenkörper  sind  mit  Exostosen  besetzt  und  durch  Synostosen  miteinander  verbunden. 

Die  Beckenknochen  sind  mit  Vorliebe  an  ihren  freien  Rändern  Sitz  beträchtlicher 
Knochen  Wucherungen.  Volkmann,  Henking,  Drescher  beschreiben  Exostosen  an  der 
Symphyse  und  am  Kreuzbein.  Sonnenschein  fand  akylotische  Ileosakralgelenke.  Ex- 
ostosen oder  auch  Enchondrome,  die  ins  Beckeninnere  wachsen,  können  zum  Geburts- 
hindernis werden,  wie  Wagner  es  beschrieben  hat.  Dadurch  entsteht  das  sogenannte 
,, Stachelbecken"  (Pelvis  spinosa).  Sehr  eingehend  sind  die  durch  Exostosenbildung 
zustande  kommenden  Becken  Veränderungen  von  Breus  und  Kolisko  in  ihrem  einzig- 
artigen Beckenwerk  behandelt.  Darauf  sei  um  so  mehr  verwiesen,  als  die  beiden  Autoren 
dem  Wesen  der  Exostosis  multiplex  über  die  Betrachtung  des  Beckens  hinaus  eine  höchst 
anregende  Darstellung  zuteil  werden  ließen. 

Die  Wirbelsäule  wird  seltener  von  Exostosen  befallen,  wobei  einzelne 
Wirbel  mehrfache  Auswüchse  haben  können,  andere  Wirbel  davon  aber 
wieder  ganz  frei  erscheinen.  Henking  findet  gerade  die  Brustwirbel  am 
stärksten  befallen.  An  den  Wirbelkörpern  finden  sich  die  Erhabenheiten 
am  oberen  und  unteren  Rande,  ferner  an  der  Spitze  der  Querfortsätze 
und  in  der  Nähe  der  Gelenkfortsätze.  Die  Processus  spinosi  tragen  meist 
an  den  seitlichen  Flächen  nahe  der  Spitze  kleine  Auswüchse.  Wenig  be- 
teiligt an  der  Bildung  von  Exostosen  (im  Gegensatz  zu  den  En-  und 
Ekchondromen)  sind  die  kurzen  Knochen  der  Hände  und  Füße.  Pels- 
Leusden  beschreibt  Exostosen  an  den  distalen  Enden  des  Metakarpale  2, 

3  und  5;  im  allgemeinen  aber  gehört  der  Sitz  von  Exostosen  an  den  kurzen 
Röhrenknochen  zu  den  seltenen  Dingen. 

Eine  eigentümliche  Beobachtung  machte  Tomesku.  Er  fand  bei  einem  9jährigen 
Jungen  mit  generahsierten  Exostosen  an  den  randständigen  Partien  der  Karpalregion, 
ausgehend  vom  Os  triquetrum,  von  Os  multangulum  majus  und  minus  je  2,  also  im  ganzen 

4  neue  überzählige  Skelettstückchen.  Er  sieht  in  ihnen  Exostosen  der  Karpalknochen. 
Er  weist  darauf  hin,  die  Karpalregion  als  ein  unteilbares •  Ganzes  zu  betrachten:  die  Mitte 
des  Karpus  würde  dem  diaphysären  Teil,  die  beiden  Seitenteile  des  Karpus  den  meta- 
und  epiphysären  Teilen  der  Röhienknochen  entsprechen. 

Abgesehen  von  schon  erwähnten  Formen  der  Exostosen  werden  warzige 
und  knoUige  Erhebungen,  korallenartige  Bildungen,  stachelige  und  haken- 
förmig gekrümmte  Auswüchse  beschrieben.  Pels-Leusden,  Frangen- 
heim u.  a.  beobachteten,  daß  die  hakenförmig  gekrümmten  Exostosen 
in  den  zentralen  Anteilen  des  Knochens  nach  unten,  in  den  peripheren 
nach  oben  gerichtet  sind.  Die  Richtung  des  Exostosenwachstums  dürfte, 
wie  Pels-Leusden  dartat,  durch  die  Spannung  und  den  Zug  der  sie  um- 
gebenden Muskeln,  Sehnen  und  Faszien  bedingt  sein.  Die  Exostosen  am 
Knöchel  wachsen  meist  senkrecht  unter  der  Haut  nach  außen  (Hartmann). 

Die  Verteilung  der  Exostosen  an  den  einzelnen  Skelett- 
abschnitten zwingt  zu  der  Annahme,  daß  an  den  langen  Röhrenknochen 
die  Zahl  und  Größe  der  Exostosen  mit  der  Wachstumsintensität  des  Inter- 
mediärknorpels im  allgemeinen  übereinstimmt:  ,,Nach  der  Häufigkeit 
des  Befallenseins  läßt  sich  nach  Weber  folgende  Skala  aufstellen:  unteres 
Femurende,  Tibia  und  Fibula  unten,  Femur  oben,  Ulna  und  Radius  unten, 
Tibia  und  Humerus  oben,  Ülna  und  Radius  oben,  und  am  seltensten  der 
Hunierus  unten",  führt  Frangenheim  aus.  Stocks  und  Barrington  haben 
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gezeigt,  daß  die  Exostosen  am  häufigsten  in  der  Nähe  derjenigen  Epiphysen 
vorkommen,  deren  Knochenkerne  am  frühesten  erscheinen,  das  sind  die 
distale  Femur-  und  proximale  Tibiaepiphyse. 

Besonderer  Erwähnung  bedürfen  die  Exostosen  in  der  Kniegelenkgegend,  auf  die 
Riedinger  aufmerksam  machte,  der  den  Fall  einer  intrakapsulär  aufgetretenen  Exostose 
beschrieb.  Er  fand  die  meisten  Exostosen  von  dem  Oberschenkelknochen  ausgehend 
und  medial  gelegen.  Nur  wenige  Exostosen  sitzen  am  vorderen  und  hinteren  Kniegelenks- 
bereich. Das  linke  ist  häufiger  befallen  als  das  rechte. 

DiGBY  hat  darauf  hingewiesen,  daß  die  Exostosen  auf  derjenigen  Seite  eines  langen 
Rölu-enknochens  häufiger  sind,  an  der  die  Epiphysenfuge  einen  größeren  Anteil  am  Wachs- 
tum hat.  So  ist  die  proximale  Epiphysenfuge  zu  "ca.  ^/^  am  Wachstum  emes  langen  Röhren- 
knochen beteiligt,  und  die  distale  nur  zu  ^U.  90  Proz.  aller  Exostosen  des  Oberarmknochens 
fanden  Stocks  und  Barrington  nun  auch  in  der  Umgebung  der  proximalen  Epiphysenfuge. 

Vielfach  sind  die  Exostosen  symmetrisch  am  Skelett  verteilt.  Meist 
ist  die  Erkrankung  doppelseitig.  Ferner  ergab  sich  aus  umfangreichen 
statistischen  Untersuchungen,  die  wir  wieder  Stocks  und  Barrington 
verdanken,  ein  Parallelismus  in  der  Neigung  zur  Exostosenbildung  gewisser 
Skelettabschnitte,  nämhch  für 

I.  Wirbelsäule,  Becken  und  Brustbein, 
II.  Hand-  und  Fußskelett, 
III.  Radius  und  Uhia. 

Weniger  enge  Beziehungen  fanden  sich  für 

I.  Skapula  und  Klavikula, 
II.  Skhädel  und  Klavikula, 
III.  Humerus  und  Femur. 
Wie  schon  wiederholt  angedeutet  wurde,  haben  die  intermediären  Knorpelscheiben 
eine  große  Bedeutung  für  das  Wachstum  und  die  OertHchkeit  der  Exostosen.  Nach  Pels- 
Leusden  hat  man  sich  also  das  Wachstum  der  Exostosen  so  vorzustellen,  ,,daß  an  der 
Peripherie  der  Verknöcherungszone  Knorpelteile  in  eine  falsche  Wachstumsrichtung  nach 
außen  hin  geraten  oder  gedrängt  werden.  Diese  Knorpelteile  machen  nun  Verwandlungen 
durch,  welche  denen  bei  der  normalen  endochondralen  Ossifikation  außerordentlich 
gleichen." 

Exostosen  und  Wachstumsstörungen:  Mit  kartilaginären  Ex- 
ostosen vergesellschaftet  kommt  eine  Reihe  von  Wachstumsstörungen  vor. 
Kienböck,  der  eingehende  röntgenologische  Untersuchnngen  an  Exostosen- 
trägern  machte,  gab  deshalb  der  Krankheit  den  Namen  einer  „chondralen 
Dysplasie  der  Knochen  mit  multiplenkartilaginärenExostosen", 
oder  kurz  die  Bezeichnung  einer  ,,Exostosendysplasie"  oder  einer 
„chondralen  Dysplasie",  weil  er  betonen  wollte,  daß  die  Exostosen 
nicht  an  sonst  unveränderten  Skeletteilen  bestehen,  sondern  daß  die  mit 
kartilaginären  Exostosen  verbundenen  Wachstumsanomalien  der  Knochen 
ein  Zeichen  für  die  tiefgreifende  Bildungsstörung  sind,  die  das  ganze  Skelett- 
system betrifft. 

Alle  Exostosenträger  zeichnen  sich  durch  einen  gewissen  Minderwuchs 
aus.  Weiterhin  besteht  ein  Mißverhältnis  in  den  Maßverhältnissen 
zwischen  Rumpf  und  Gliedmaßen,  auf  das  Volkmann  zum  ersten 
Male  aufmerksam  machte,  das  er  jedoch  irrtümUch  auf  Rachitis  bezogen  hat. 
Es  kann  aber  auch  ein  Mißverhältnis  der  Gliedmaßen  und  der  ein- 
zelnen Knochen  untereinander  bestehen. 

Beim  normalen  Menschen  liegt  der  Halbierungspunkt  der  Körperlänge  am  oberen 
Rande  der  Symphyse  (Langer,  ,, Anatomie  der  äußeren  Formen  des  menschlichen  Körpers"); 
bei  den  Exostosenträgern  kommt  der  Halbierungspunkt  höher  zu  liegen.  Ein  Patient 
Jennys  war  über  den  Duixhschnitt  groß.  An  den  Gliedmaßen  hatte  er  keine  Exostosen. 
Das  allgemeine  Mißverhältnis  in  den  Proportionen  von  Oberkörper  zu  Unterkörper  erklärt 
Jenny  mit  „einer  Wachstumssteigerung  der  ganzen  Wirbelsäule,  verbunden  mit  einer 
Entwicklungshemmung  einzelner  Wirbelhälften".  Helferich,  Meyer  und  Brenner 
haben  nachgewiesen,  daß  die  Wachstumshemmung  und  die  noch  zu  beschreibenden  Ver- 
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biegungen  und  Verkürzungen  nicht  rachitischen  Ursprungs  sind,  sondern  „ebenso  wie  die 
Exostosen  auf  ein  abnormes  Wachstum  in  den  Intermediärknorpehi  zu  beziehen  seien". 
Von  der  Ueberlegung  ausgehend,  daß  jeder  Extxemitätenknochen  einen  oberen  und  unteren 
Wachstumsknorpe!  besitze,  und  daß  bei  Befallensein  mit  Exostosen  die  Verkürzung 
des  Knochens  von  beiden  Enden  zustande  kommen  kann,  fand  Meyee  folgende  Skala, 
in  der  das  Maß  der  Verkürzung  fällt: 

Oberschenkelknochen  1 
Schienbein  !  untere  Gliedmaße 

Wadenbein  ) 
Elle  1 
Speiche  1  obere  Ghedmaße 

Oberarmknochen  ) 

d.  h.  der  Oberschenkelknochen  ist  am  meisten 
verkürzt,  der  Oberarmknochen  am  wenigsten, 
die  unteren  Gliedmaßen  sind  es  mehr  als 
die  oberen. 

Bessel-Hagen,  der  in  26  Fällen 
eine  Hemmung  des  Knoehen- 
wachstums  in  Verbindung  mit 
Exostosen  feststellen  konnte,  glaubt 
an  eine  Gesetzmäßigkeit  zwischen 
Exostosenbildung  und  Knochenwachs- 
tum:  die  Wachsstumsstörung  scheint 
um  so  größer  zu  sein,  je  früher  die 
Exostosen  auftreten  und  je  beträcht- 
licher ihre  Größe  und  Zahl  ist.  Eine 
ganze  Keihe  anderer  Autoren  aber, 
wie  EuBiNSTEiN,  Kienböck,  Pels- 
Leusden  und  M.  B.  Schmidt  konnten 
durch  genaue  Untersuchungen  diese 
Auffassung  widerlegen.  Sie  fanden 
am  selben  Menschen  häufig  den  ex- 
ostotischen  Knochen  ohne  jede  Wachs- 
tumsstörung, den  exostosenfreien  aber 
von  ihr  befallen. 

Fälle,  in  denen  Exostosenbildung 
und  Wachstumshemmung  sich  nicht 
entsprechen,  erklärt  Bessel-Hagen 
durch  partiellen  Riesenwuchs  des  be- 
treffenden Skelettabschnittes.  Nach 
Pels-Leusden  sind  die  Wachsstums- 
störungen  „koordinierte  Symptome 
der  Erkrankung.  Diese  befällt  die 
verschiedenen  Knorpelfugen  in  ver- 
schieden hohem  Grade,  führt  manchmal  im  wesentlichen  zu  Wachsstums- 
störungen,  manchmal  zu  Exostosen,  manchmal  zu  Kombinationen  beider. 
Ist  beides  gemeinsam  hochgradig  vorhanden,  so  ist  das  nur  ein  Beweis 
dafür,  daß  die  betreffende  Knorpelfuge  besonders  hochgradig  von  der 
Erkrankung  befallen  ist."  Die  fraglichen  Wachstumsstörungen  bestehen 
in  Verkürzungen,  Verbiegungen,  Verdickungen  und  Aplasien  einzelner 
Knochenteile;  sie  sind  genau  beschrieben  worden  von  Bessel-Hagen, 
Lippert,  Pels-Leusden  u.  a.;  dabei  ist  es  zweifellos  sehr  schwer,  primäre 
Veränderungen  von  sekundären  zu  unterscheiden. 

Besonders  hervorzuheben  sind  die  Veränderungen  am  Vorderarm,  die  zu  Form- 
und Stellungsänderung  an  ihm  führen  können.  Meist  ist  die  Elle  hochgradig  verkürzt, 


Fig.  121.  Röntgenbild  des  linken 
Vorderarmes  eines  Mädchens  mit  multiplen 
Exostosen.  Luxation  der  Speiche  im  Ell- 
bogengelenk. (Beobachtung  und  Bild  von 
Valentin.) 
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oft  fehlt  ihr  Köpfchen.  Da  die  Speiche  duich  die  Zwischenknochenhaut  mit  der  Elle 
verbunden  ist,  muß  sie  sich  stark  krümmen.  In  vielen  Fällen  kommt  es  auch  zu  einer 
teilweisen  oder  vollständigen  Luxation  des  Radiusköpfchens  (vgl.  Fig.  116).  Die 
Hand  steht  ulnarwärts  gebeugt.  Nach  Bessfl-Hagen  ist  die  Verkürzung  der  Elle  die  Ur- 
sache der  Luxation  des  Radiusköpfchens.  Lippert  und  auch  Pels-Leusden  fanden  eine 
mangelhafte  Entwickhmg  des  unteren  Humerusendes  und  machen  diese  für  die  Luxation 
des  Kadiusköpfchens  verantwortlich.  Im  Falle  Jennys  kam  es  zur  vollständigen  Luxation 
des  Radiusköpfchens  nach  Fall  auf  die  Hand.  Valentin  beobachtete  eine  17jährige 
Exostosenträgerin,  deren  rechter  Unterarm  hochgradig  verbildet  war.  Das  Röntgenbild 
(Fig.  121)  zeigt,  daß  die  Elle  stark,  die  Speiche  weniger  stark  gebogen  ist.  Die  Elle  hat 

eine  gelenkige  Verbindung  mit  dem  Oberarmknochen, 
während  die  Speiche  mit  der  Handwurzel  artikuliert. 
Das  untere  Ellenende  liegt  etwa  2  cm  vom  Hand- 
gelenk entfernt.  Das  Speichenköpfchen  weicht  in 
Ausrenkungsstellung  medial  vom  unteren  Humerus- 
ende  ab.  Ferner  zeigt  vms  das  Röntgenbild  eine 
kirschgroße  Exostose  oberhalb  des  distalen  Ellen- 
endes und  am  proximalen  Ellen-  und  Speichenende 
noch  3  weitere  ungefähr  erbsgroße  Exostosen. 

Wachstumsstörungen  an  Wirbeln 
und  Rippen  führen  zu  Skoliosen,  auch 
zu  Synostosen,  wie  sie  Jäger  beschreibt, 
und  zu  weiteren  Verbildungen.  Jenny  und 
Karewski  führen  Exostosen  am  Schädel  mit 
Gesichtsasymmetrien  an,  die  von  beiden  als 
Wachstumshemmungen  gedeutet  wurden. 

Brückmann  beschreibt  einen  Fall  mit 
symmetrischer  Verteilung  der  Ex- 
ostosen. Die  Wachstumsstörung  fand  sich 
aber  vorwiegend  halbseitig;  infolgedessen  er- 
gab sich  bei  dem  12jährigen  Kind  eine  Ver- 
kürzung der  rechtsseitigen  Gliedmaßen  und 
eine  rechtskonvexe  Lumbaiskoliose. 

Walter  fand  bei  seinen  Untersuchungen 
die  gleichen  oben  beschriebenen  Wachstums- 
störungen ;  er  untersuchte  mikroskopisch  eine 
exartikulierte  Zehe  und  meinte,  ein  Stehen- 
bleiben der  Verknöcherungsanlage  auf  em- 
bryonaler Stufe  im  3. — 4.  Fetalmonat  ge- 
funden zu  haben.  An  einer  Phalanx  eines 
15jährigen  Patienten  fehlte  die  perichondrale 
Verknöcherung  vollkommen. 

Andere  Skelett-  und  Gelenkdeformi- 
täten, die  gelegentlich  bei  Exostosenträgern 
gefunden  werden,  und  die  in  verschieden 
hohem  Maße  ausgebildet  sein  können,  sind: 
Coxa  vara,  Genu  valgum,  Pes  varus,  Pes  valgo-planus,  Cubitus  valgus.  Engel 
beschreibt  5  Fälle  dieser  schweren  Verbildungen  und  ihre  Behandlung. 

Auch  mit  andern  Veränderungen  kombiniert  fand  man  multiple,  kartilaginäre 
Exostosen.  Köhler  beschrieb  die  Kombination  mit  teilweisem  Riesenwuchs.  Kien- 
böck beobachtete  mehrmals  ein  gemeinsames  Vorkommen  mit  partiellem  Klein-  oder 
Riesenwuchs.  De  la  Camp  nennt  im  Rahmen  sogenannter  Myositis  ossificans 
multiple  Exostosen.  Das  Auftreten  von  Exostosen  mit  Myositis  ossificans  lehnt  Kienböck 
hingegen  ganz  ab,  Pels-Leusden  hält  es  für  sehr  unwahrscheinlich.  Gg.  B.  Gruber 
merkt  hierzu  an:  Da  im  Rahmen  der  ossifizierenden  Muskel-  und  Sehnenveränderung 
(auch  der  erworbenen)  knöcherne  Verbindungen  mit  Skelettteilen  oft  genug  vorkommen, 
mögen  solche  hakenförmige  oder  strebenähnliche  Knochenspangen,  die  in  den  Muskel- 
bereich hineinragen,  sehr  leicht  den  Eindruck  von  Exostosen  machen.  Dem  Wesen  nach 


Fig.  122.  Hälfte  des  Beckens 
eines  bejahrten  Exostosenträgers 
von  27  Jahren.  (P.  I.  Göttingen, 
Mus.-Präp.  M.  0.  853).  Staehel- 
bildung  in  der  Gegend  der  Linea 
terminalis,  dort,  wo  einst  die 
3  Teile  des  seitlichen  Becken- 
knochens  zusammenwuchsen.  Ex- 
ostose vorne  am  Kammrand  des 
Hüftbeins.  Exostosen  des  Ober- 
schenkelknochens . 
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gehören  sie  aber  nicht  ins  Kapitel  der  Exostosen.  Im  Abschnitt  über  die  angeborene 
allgemeine  Myositis  ossificans  begegnen  wir  ihnen  wieder. 

„Exostosis  bursata"  wird  eine  Abart  der  Exostosis  genannt  nach 
Volkmann.  Als  besonderes  Merkmal  dient  hier  ein  Beutel,  der  das  freie 
Ende  der  Knorpel-Knochenwucherung  bedeckt  und  im  allgemeinen  seiner 
Struktur  nach  der  Synovialhaut  ähnlich  ist.  Die  innere  Fläche  ist  entweder 
glatt,  oder  ,,mit  Zotten"  bedeckt;  und  die  Lichtung  zwischen  diesen  und 
dem  Knochen  ist  mit  mehr  oder  weniger  Flüssigkeit  angefüllt,  welche  der 
Synovialflüssigkeit  in  jeder  Hinsicht  gleicht;  auch  fand  man  öfters  in 
dieser  Flüssigkeit  freie,  ihrer  Struktur  nach  den  Gelenkkörpern  ähn- 
liche Gebilde"  (Orlow).  Der  Beutel  inseriert  stets  am  Rande  des 
knorpeligen  Ueberzuges  der  Exostosen  und  steht  mit  deren  Periost  in 
direkter  Verbindung. 

Ueber  die  Entstehung  dieses  Beutels  sind  die  Ansichten  geteilt.  Fehleisen  findet 
den  Bau  des  Schleimbeutels  dem  einer  Gelenkkapsel  ähnlich  und  vermutet,  daß  die  Ex- 
ostosis bursata  sich  aus  einer  embryonalen  Gelenkanlage  entwickelt.  Rindfleisch  ver- 
mutet sogar,  daß  sich  eine  Exostosis  am  Knie  aus  einer  Wucherung  des  Gelenkknorpels 
gebildet  hat  und  ,,der  Exostosenbeutel  einen  dislozierten  Rest  einer  Kniegelenksmembran 
darstellt".  Demgegenüber  sehen  Orlow,  Riethus  und  Meszaros  den  Schleimbeutel  als 
eine  sekundäre  Bildung  an,  deren  Entwicklung  denselben  Gesetzen  unterworfen  ist,  wie 
die  Entwicklung  der  Schleimbeutel  im  allgemeinen. 

Röntgenbefunde  der  Knochen  mit  multiplen,  kartilaginären 
Exostosen:  Das  Wachstum  und  die  Lokalisation  der  Exostosen  und  die 
mit  ihnen  verbundenen  Wachstumsstörungen  sprechen  dafür,  daß  es  sich 
bei  der  Erkrankung  um  eine  tiefgreifende  Störung  in  der  Knorpel-Knochen- 
bildung handelt,  alle  maßgebenden  Autoren  richteten  deshalb  bei  ihren 
Untersuchungen  ihr  Augenmerk  besonders  auf  die  Epiphysengegend.  Die 
röntgenologischen  Untersuchungen  Kienböcks  waren  auf  die  verbreiterten 
Epi-  und  Diaphysen  Exostosen  tragender  Knochen  gerichtet.  Oberhalb 
einer  Exostose  war  die  Dia-  und  Epiphyse  bis  zur  Gelenkfläche  diffus  auf- 
getrieben und  verbreitert.  Der  Knochen  war  porös,  die  Kortikalis  verdünnt 
und  das  Spongiosagerüst  weitmaschiger  als  normal,  die  Knochenbälkchen 
waren  abnorm  gelagert.  Ferner  fand  er  quere,  dunkle  Schattenstreifen  — 
Spongiosaverdichtungen  — ,  welche  die  Stelle  der  Epiphysenzonen  zu  ver- 
schiedenen Zeitpunkten  markierten.  (Pels-Leusden  weist  aber  auf  die 
Befunde  Ludloffs  hin,  aus  denen  hervorgeht,  daß  diese  Querbälkchen- 
zeichnung  als  etwas  durchaus  Normales  aufzufassen  ist.)  Hoffa  fand  als 
Ergebnis  seiner  Untersuchungen  einen  frühzeitigen  Schwund  der  inter- 
mediären Knorpelscheiben.  Er  schreibt:  „Die  Exostosenbildung  geht 
jedenfalls  Hand  in  Hand  mit  dem  Verschwinden  der  Epiphysenlinien, 
und  es  ist  wohl  denkbar,  daß  die  multiple  Exostosenbildung  darauf  beruht, 
daß  Material,  welches  ursprünglich  bestimmt  war,  das  Längenwachstum 
des  Knochens  zu  besorgen,  nunmehr  eben  durch  die  vorliegende  und  noch 
unbekannte  Störung  in  der  Entwicklung  der  Epiphysenlinien  nach  außen 
gedrängt  worden  ist,  so  daß  es  jetzt  statt  in  die  Länge  in  unregelmäßiger 
Weise  in  die  Breite  gewachsen  ist." 

Eine  frühzeitige  Verknöcherung  der  Epiphysenfugen  fand  nur  noch  Gramer;  von 
anderen  Autoren  wurden  Hoffas  Untersuchungen  nicht  bestätigt.  Im  Gegensatz  zu  ihm 
fand  Bückmann  eine  starke  Verzögerung  der  Ossifikationsvorgänge  an  den  Epiphysen- 
fugen. Kienböck,  Pels-Leusden  u.  a.  fanden  einen  bogen-  und  zackenförmigen  Verlauf 
■der  Knorpelknochengrenze,  sowohl  an  Exostosenknochen  als  an  exostosenfreien  Skelett- 
teüen.  Lippert  beschreibt  hingegen  normale  Verhältnisse  an  den  Zwischenwirbelscheiben. 
Auch  E.  Scherer  untersuchte  die  intermediären  Knorpelscheiben  und  schreibt:  „In 
unserem  Falle  waren  überall,  wo  überhaupt  noch  Epiphysenlinien  bzw.  ihre  Lage  erkennbar, 
■dieselben  glatt  und  regelmäßig". 
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Daß  die  Exostosen  nicht  so  selten  zu  knöcherner  Brückenbikhing 
führen,  also  beispielsweise  einer  Radio-Ulnar- Synostose  oder  einer 
Tibio-Fibular-Synostose  darf  nicht  vergessen  werden.  Im  Röntgen- 
bilde wird  man  solche  Brücken  leicht  erkennen.  Sie  müssen  natürlich  im 
Rahmen  des  Ganzen  gewertet  werden ;  in  dieser  Hinsicht  mag  die  Luxations- 
erscheinung  des  Radiusköpfchens  im  Ellbogengebiet  eine  gewisse  Ab- 
hängigkeit von  radio-ulnaren  Synostosen  oder  doch  von  sperrenden  gegen- 
seitigen Auswüchsen  erkennen  lassen. 

Histologie  der  multiplen,  kartilaginären  Exostosen:  Das 
Ergebnis  der  histologischen  Untersuchungen  von  Hanns  Chiari,  Drescher, 
Pels-Leusden  und  Sonnenschein  war  nach  Frangenheim  folgendermaßen : 

„Das  Perichondrium  der  Knorpelkappe  zeigt  fibrillären  Bau.  Der  Knorpelüberzug 
ist  vollständig  hyalin.  In  der  oberflächlichen  Schicht  liegen  die  Zellen  in  derselben  Ent- 
fernung voneinander  wie  bei  einem  enchondralen  Knorpel;  sie  sind  von  derselben  Größe 
wie  in  diesem  und,  wie  man  es  stets  beim  Gelenkknorpel  findet,  mehr  länglich,  fast  spindel- 
förmig, parallel  der  Oberfläche.  Bald  werden  die  Knorpelzellen  rund,  größer,  zahlreicher, 
so  daß  sie  sich  am  Ossifikationsrande  gegenseitig  berühren.  Ueberall  haben  sie  eine  auf- 
fallend dicke  Kapsel.  Es  folgt  eine  dünne  Schicht  von  Kalkablagerung  und  sofort  wirk- 
licher Knochen  von  ausgeprägt  lamellärem  Bau,  dessen  Lamellen  konzentrisch  die  Mark- 
räume umgeben.  In  den  Markräumen  fand  Hanns  Chiari  ein  lymphatisches,  an  Riesen- 
zellen sehr  reiches  Mark.  An  der  Grenze  gegenüber  dem  Knorpel  auf  der  Kuppe  der  Ex- 
ostosen zeigte  sich  genau  dasselbe  Knochenwachstum,  wie  im  Bereich  der  normalen  Epi- 
physenfuge.  Die  Knorpelzellen  in  der  dem  Knochen  zunächst  benachbarten  Schicht  des 
Knorpels  ersclüenen  stark  gewuchert,  die  Zwischensubstanz  war  im  Zerfall  begriffen, 
und  die  Neubildung  des  Knochens  erfolgte  vom  Mark  aus  auf  dem  Wege  der  Apposition 
durch  Vermittlung  von  Osteoplasten." 

L.  Brandt  hat  auf  Grund  eigener  histologischer  Untersuchung  folgenden  Befund 
niedergelegt:  Es  ergab  sich  das  Bild  eines  an  Grundsubstanz  ziemlich  reichen  Knorpels, 
dessen  Zellen  sich  großenteils  in  säulenförmiger  Anordnung  bei  ziemhch  weiter  Beschaffen- 
heit blasiger  Knorpelkapseln  darboten.  Ein  lockeres  zellreiches  Bindegewebe  sproßte 
in  vielfachen  Knospen  von  Chondroklasten  begleitet  oder  flankiert  gegen  den  Knorpel 
vor  imd  brach  da  und  dort  in  die  Zellsäulen  ein,  deren  Grundsubstanz  bzw.  Wandung 
verkalkt  erschien.  Durch  diese  Vorgänge  der  Zerstörung  von  Knorpel  entstand  ein  lockeres 
Netzwerk  sehr  unregelmäßig  verkalkter  Knorpelstränge,  an  die  durch  osteoplastische 
Tätigkeit  Säume  von  Osteoid  in  unregelmäßiger  Weise,  d.  h.  von  mehr  oder  wenig  starker 
Breite  angelagert  wurden.  Da  und  dort  waren  diese  Säume  bereits  zu  echtem  Knochen 
verkalkt.  Auch  sah  man  mitunter  Ostoklasten  am  Rand  solchen  Knochens  in  HowsHiPschen 
sehen  Lakunen  liegen.  Abgewendet  von  diesem  Teil  der  Exostosen  war  der  knorpelige 
Boden  des  ganzen  Knorpel-Knochenwuchses  imregelmäßig,  ärmer  an  Höfen  von  Knorpel- 
kapseln, aber  doch  überall  ordentlich  genug  gebaut,  daß  man  von  einer  gerichteten  Knorpel- 
straktur  sprechen  konnte.  L.  Brandt  fand  also  das  histologische  Bild  einer  enchondralen 
Verknöcherungsart  im  Fall  der  untersuchten  Exostose. 

C.  L.  Weber  hat  übereinstimmend  mit  anderen  festgestellt,  daß  oft  zwei  und  drei 
Zellen  in  einer  Knorpelhöhle  zusammenliegen.  Vom  hyalinen  Gelenkknorpel  unterscheidet 
sich  nach  ihm  der  Exostosenknorpel  wesentlich  durch  seine  Vaskularisation.  Er  meint 
ferner,  das  Knochengewebe  der  kartilaginären  Exostosen  sei  charakterisierbar  durch  seine 
Entwicklung  über  periostale,  enchondrale  und  die  sogenannte  metaplastische  Ossifikation. 
Periostaler  und  enchondraler  Knochen  entstehe  auf  neoplastischem  Wege:  In  lamellären 
Schichten  bauten  Osteoplasten,  die  dem  Mark  entstammen,  den  Exostosenknochen  auf. 
Die  sogenannte  ,, metaplastische  Ossifikation"  zeigte  sich  meist  an  älteren  Exostosen 
mit  nur  geringer  Knorpelkappe  und  einer  starken  Bindegewebsdecke,  ,, deren  Faserzüge 
zwischen  lamellären  und  geflechtartigen  Knochen  zentralwärts  eindringen." 

Pels-Leusden  nennt  als  Ergebnis  seiner  liistologischen  Untersuchungen  die  Bildung 
des  Exostosenknochens  auf  enchondralem  Wege;  er  bestätigte  damit  die  Beobachtungen 
von  Marle,  Virchow,  Bessel-Hagen,  Bergmann,  Kienböck  und  anderen. 

E.  Müller  untersuchte  das  Skelett  eines  22jährigen,  der  aus  einer  Exostosenträger- 
familie  stammte,  und  der  an  einer  akuten  Sublimatvergiftung  zugrunde  gegangen  war. 
Er  fand  die  Exostosen  vorwiegend  epiphysennah,  ohne  daß  er  irgendwelche  Beziehungen 
zur  Epiphysenfuge  feststellen  konnte.  Dann  machte  er  ausgedehnte  mikroskopische 
Periostuntersuchungen  und  fand  als  erste  Anfänge  der  kartilaginären  Exostosen  Knorpel- 
inseln im  Periost  der  knorpelig  vorgebildeten  Knochen  und  der  knorpeligen  Rippen- 
absehnitte.  Die  erste  Knorpelzellwucherung  erfolgte  in  Form  kleiner  Knorpelzellgruppen 
in  der  osteogenetischen  Periostschicht  und  im  Perichondrium.  Am  Grund  der  Knorpel- 
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inseln  traten  Veikalkungs-  und  Verknöcherungsvorgänge  auf.  Die  Knorpelgrundsubstanz 
und  die  Knorpelzellen  gingen,  wie  er  meinte,  auf  metaplastischem  Wege  in  Knochensub- 
stanz und  Knochenkörperclien  über,  eine  Annahme,  der  Gg.  B.  Gruber  nicht  zustimmt 
(die  Deutung  muß  wohl  so  lauten,  daß  in  unmittelbarem  Nebeneinander,  ja  nicht  einmal 
durch  scharf  wahrnehmbare  Grenzlinie  getrennt  noch  knorpelige  Gewebsstäbe  und  bereits 
umgebaute  Knochensubstanz  gefunden  wurden.  Der  Gedanke  der  Metaplasie  ist  auch 
hier  nur  ein  bequemer  Schluß,  aber  keine  erwiesene  Tatsache).  Da  bei  Müllers  Objekt 
die  Knorpelinseln  in  der  osteogenetischen  Schicht  des  Periostes  lagen,  handelte  es  sich 
um  eine  Störung  der  peiichondralen  Ossifikation.  —  Jaeger  fand  bei  seinen  Untersuchungen 
eine  im  Periost  der  10.  rechten  Rippe  gelegene  Knorpelinsel:  ,,An  allen  Exostosen,  wie 
auch  in  den  kortikalen  Knochenherden  der  10.  rechten  Rippe  wurde  jedoch  neben  dem 
enchondral-neoplastischen  der  metaplastische  Ossifikationstypus  nachgewiesen,  und  zwar 
fand  sich  der  erstere  konstant  in  den  zentralen  Partien  unter  den  Knorpelkuppen,  während 
der  letztere  stets  den  Uebergang  der  Randpartien  des  Knorpelüberzuges  in  den  Knochen 
darstellte." 

Speisers  Beobachtung,  die  auf  außerordentlich  genauer  Untersuchung  beruht,  ist 
in  der  Art  etwas  verschieden  von  den  bisher  mitgeteilten;  er  beschrieb  ein  Skelett  mit 
,, systematisierter  Enchondromatose".  Bei  der  Sektion  eines  412jährigen  Knaben 
fand  er  multiple  Euchondrome,  bzw.  Ekchondrosen  im  und  am  Knochengerüst,  und  zwar 
nehmen  in  seinem  Falle  Periost  und  Zwischenknorpel  an  der  Bildung  von  Knorpelwniche- 
rangen  teil.  Die  aus  der  Epiphysenlinie  hei-vorgehenden  Wucherungen  sind  größer,  aber 

weniger  zahlreich  als  diejenigen  periostaler 
^^^r:;-^  Herkimft.    Diese  Beobachtung  mag  zum 


Fig.  123.  Multiple  Euchondrome  der  Hand.  (Beobachtung  und  Zeichnung  von 
E.  Kaltmanx). 

Fig.  124.  Enchondrom  des  Ik.  Mittelfingers.  (Beobachtung  von  Valentin.  Präp. 
d.  Path.  Instituts  Göttingen). 

Aus  dem  bisher  Gesagten  geht  jedenfalls  hervor,  daß  die  älteren  Autoren 
in  einer  wohl  zu  beengten  Auffassung  im  Intennediärknorpel  allein  den 
Ausgangspunkt  der  kartilaginären  Exostosen  ersahen;  für  sie  war  also  das 
gestörte  enchondrale  Knochenwachstum  wesentliche  Ursache  für  die  Ent- 
stehung der  Knochenausbrüche,  während  jüngere  Autoren  auch  Knorpel- 
inseln in  der  osteogenetischen  Schicht  des  Periostes  nachweisen  konnten; 
mit  Recht  sprachen  sie  diese  ebenfalls  als  Ausgangspunkt  der  Exostosen  an. 

Enchondrome.  Ein  besonderes  Kapitel  stellen  die  Beziehungen 
zwischen  den  multiplen  kartilaginären  Exostosen  und  den  multiplen  Knorpel- 
geschwülsten des  Knochens,  den  Enchondromen  dar,  deren  Auftreten 
zuweilen  gemeinsam  beobachtet  wird,  und  die  auch  sonst  mancherlei  Ver- 
wandtes miteinander  haben.  Yirchow  beobachtete  zuerst  beide  Geschwulst- 
arten gemeinsam  und  sagt  darüber:  ,,So  groß  nun  der  Gegensatz  zwischen 
der  Exostosis  cartilaginea  als  einem  wesentlich  knöchernen  Gebilde  und 
dem  Enchondroma,  als  einer  Knorpelgeschwulst  ist,  so  ist  derselbe  doch 
nicht  größer   als    der  Unterschied  eines  gewöhnlichen  transitorischen 


Fig.  123. 


Fig.  124. 
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Knorpels,  der  im  natürlichen  Gange  der  Entwicklung  in  Knochen  übergeht, 
von  einem  permanenten  Knorpel,  der  als  solcher  fortbesteht  und  höchstens 
gelegentlich  oder  im  höheren  Alter  verknöchert."  Auch  die  Enchondrosen 
treten  mit  Vorhebe  multipel  auf.  Ihren  Lieblingssitz  haben  sie  im  Bereich 
der  kurzen  Eöhrenknochen  an  Händen  und  Füßen,  die  sie  durch  multiple, 
weiche  Knollen  verunstalten.  Die  Enchondrome  der  langen  Röhrenknochen 
liegen  meist  der  Epiphyse  benachbart,  in  der  Spongiosa  der  Metaphyse. 
seltener  in  der  Diaphyse.  Ferner  entstehen  sie  an  der  vorderen  Knorpel- 
Knnchensrenze.    Besonders   große  Enchondrome  nehmen  vom  Becken 

(Pribram)  und  vom 
Schulterblatt  (Wal- 
der) ihren  Ausgangs- 
punkt. 

Sind  die  Exosto- 
sen mit  Vorliebe  an 
den  Stellen  zu  finden, 
die  am  frühesten  ver- 
knöchern, so  die  En- 
chondrome an  denen, 
die  am  längsten  knor- 
pelig bleiben.  Die  En- 
chondrome stellen  ihr 
AVachstum  nicht  mit 
Schluß  des  allgemei- 
nen Körperwachs- 
tums  ein,  sondern 
entwickeln  sich  mit 
])esonderer  Vorliebe 
nach  dem  20.  Lebens- 
jahr oft  zu  enormer 
Größe. 

Przibram  beobach- 
tete einen  76jähr.  Bauer, 
der  vor  einigen  Monaten 
eine  Gesch^^iilst  im  rech- 
ten Unterbauch  bemerkte, 
die  zuerst  langsam,  dann 
Fig.  125.  Enchondroma  centrale  der  Tibia  einer  37jähr.  aber  sehr  schnell  an  Größe 
Frau  entzündlich  zerfallen  imd  eitrig  eingeschmolzen.  iBeob-  zunahm.  Es  handelte  sich 
achtung  von  Dr.  .SrEE^rPEL.  Bad  Oe^Tihausen.  Path.  Inst,  um  ein  großes,  solitäres, 
Oöttingen.)  Der  Hohlraum  war  von  den  Massen  des  Enchon-  breitbasig  der  Becken- 
droms erfüllt,  das  noch  im  äußersten  "Wandbezirk,  also  inner-  schaufei  aufsitzendes  En- 
halb  der  knöchernen  Schale  in  Resten  erhalten  blieb.  Chondrom,  das  operativ 

entfernt  wurde. 

"Wie  schon  zu  Anfang  gesagt,  werden  die  Enchondrome  in  zentrale 
und  periphere  geschieden.  An  den  kurzen  und  langen  Röhrenknochen 
finden  wir  hauptsächlich  zentrale  Enchondrome.  Die  Skeletteile  sind 
spindelig  aufgetrieben,  die  Kompakta  des  Knochens  ist  durch  Druck- 
atrophie zugrunde  gegangen,  und  die  Geschwulst  ist  eingehüllt  in  eine  vom 
Periost  gebildete  knöcherne  Schale. 

Die  peripheren  Enchondrome  liegen  subperiostal,  sitzen  meist  dem 
Knochen  breitbasig  auf  und  sind  gut  von  ihm  zu  trennen. 

Ihrer  Form  nach  stellen  die  Enchondrome  meist  lappig-knoUige  Tu- 
moren von  bläulich-weißer  Farbe  dar.  die  von  einem  derben,  gefäßführenden 
Perichondrium  bedeckt  und  von  gefäßhaltigen  Bindegewebssepten  durch- 
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zogen  sind.  Die  Konsistenz  der  Enchondrome  ist  sehr  verschieden,  je  nach 
der  Art  des  Knorpelgewebes,  das  sich  am  Aufbau  der  Geschwulst  beteiligt. 
Es  können  hyaUner,  Faser-,  Netz-  und  Schleimknorpel  vertreten  sein. 

L.  Brandt  fand  bei  einer  eigenen  Untersuchung,  die  das  Enchondrom  der  Fig.  124 
betraf,  folgende  Einzelheiten:  Ein  öSjähriger  Mann  trug  am  Mittelfinger  der  Ik.  Hand 
einen  gänseeigroßen  Tumor,  der  in  der  letzten  Zeit  gewachsen  war  und  die  Absetzimg 
des  Fingers  notwendig  machte.  Das  Mittelglied  war  diffus  aufgetrieben;  die  Geschwulst 
fühlte  sich  an  manchen  Stellen  hart  an,  war  aber  auch  an  manchen  Stellen  eindrückbar. 
Die  Haut  über  dem  Tumor  war  gespannt.  Das  Endglied  des  Fingers  war  nach  der  Klein- 
fingerseite abgedrängt.  —  Röntgenologisch  zeigte  sich  die  Zusammensetzung  des  Ge- 
wächses aus  einer  etwas  wolkigen  Masse  von  unscharfer  Begrenzung  innerhalb  einer  ge- 
waltigen Auftreibung  des  in  unregelmäßige  Züge  zersprengten  Rindenknochens  der  Mittel- 
phalanx. Die  wolkige  Masse  (Knorpel)  hatte  vielfach  den  wie  Fetzen  eines  Mantels  auf 


Fig.  126.  Fig.  127. 

Fig.  126.  Zentrale  multiple  Enchondionie  der  Hand  eines  22jährigen  Mannes.  (Be- 
obachtung und  Bild  von  Br.  Valentin). 

Fig.  127.  Periphere  multiple  Enchondrome  der  Hand  eines  Jünglings.  (Beobachtung 
und  Bild  von  Br.  Valentin). 


ihr  liegenden  Knochen  der  Diaphyse  durchbrochen,  und  war  in  einer  kugeligen  bis  ovoiden 
Form  vorgewachsen.  Sowohl  von  der  proximalen  als  der  distalen  Gelenkfläche  schien 
sich  im  Röntgenbild  das  Gewächs  deutlich  abzugrenzen,  indes  der  Durchschnitt  der  Auf- 
treibung ergab,  daß  distal  die  ganze  Epiphyse  in  dem  Knorpelgewächs  aufgegangen  war. 
Hier  saß  in  scharfer  Scheidung  durch  das  distale  Phalangealgelenk  das  Endglied  des 
Fingers  der  ungewöhnlichen  Knorpelwucherung  auf.  —  Histologisch  lag  im  wesentlichen 
ein  aus  verschiedenen  Ballen  bestehendes  Chondrom  vor.  Die  einzelnen  Ballen  waren 
durch  Bindegewebszüge,  die  vom  Periost  her  bzw.  von  der  Unterhaut  her  in  die  Geschwulst 
hineinstrahlten,  mehr  oder  minder  voneinander  getrennt,  wobei  man  an  zahlreichen  Stellen 
Uebergänge  der  Ballen  ineinander  erkannte.  Geweblich  bestanden  die  Ballen  aus  Höfen 
von  Knorpelkapseln,  die  selbst  wieder  eine  oder  mehrere  Knorpelzellen  enthielten.  Knorpel- 
kapseln und  Knorpelhöfe  waren  verschieden  groß,  zwischen  ihnen  fanden  sich  ganz  ver- 
schieden stark  entwickelte  Züge  und  Streifen  einer  vielfach  hyalinen  Knorpelgrundsubstanz, 
während  an  anderer  Stelle  Fasersysteme  den  Knorpel  durchzogen,  die  bei  Fuchsinfärbung 
eine  mehr  oder  weniger  deutlich  rote  Farbe  annahmen.  Es  fehlte  auch  nicht  an  Stellen 


410 


Kapitel  VII. 


Fie;.  128. 


einer  Erweichung  des  Knorpels,  dessen 
Zellen  zugrunde  gingen,  während  eine 
schaumaitige  Struktur  der  Grundsub- 
stanz zwisclien  anderen  mehr  oder  min- 
der erhaltenen  Knorpelballen  übrigblieb. 
Gegen  den  Rand  hin  waren  die  Knorpel- 
ballen nicht  so  selten  verkalkt.  Verschlei- 
mung des  Knorpels  ließ  sich  mit  Sicher- 
heit nicht  erweisen,  wenn  es  auch  mög- 
lich war,  daß  gewisse  netzartige  und 
schaumähnlicheErscheinungen  des  rück- 
gebüdeten  oder  zugrunde  gegangenen 
Knorpels  schleimiger  Masse  entsprachen . 
Am  Rand  der  ganzen  Bildung  nahm 
man  in  starker  ostoklastischer  Be- 
anspruchung und  Verringerung  Teile  der 
ehemaligen  Rindenschichte  der  Phalanx 
wahr,  aus  deren  Innern  dasEnchondrom 
heiauswuchs.  Räume  voll  von  fibrösem 
Mark  mit  Ostoldasten  fanden  sich  hier. 
Mitunter  waren  die  Knochenschalen 
stark  auseinandergerückt.  Teile  der 
Knorpelwucherung  drangen  zwischen 
ihnen  expansiv  bis  zum  Unterhaut- 
gewebe vor.    Eine  Tendenz  zur  Ver- 


Fig.  128.  Zentrales  Enchondrom  des 
Humerus  desselben  Mannes,  dessen  linke 
Hand  in  Fig.  126  dargestellt  ist.  (Beob- 
achtung und  Bild  von  Br.  Valentin.) 


knöcherung  zentraler  Teile  des  Enchondroms  hat  sie  in  den  untersuchten  Schnitten  nicht 
wahrgenommen,  wohl  aber  Verknöclierungen  von  Knorpelanteilen.  An  einigen  Stellen  waren 
in  das  Enchondrom  namentlich  am  Rande  Blutungen  erfolgt,  in  deren  Gebiet  eine  Er- 
weichung oder  ein 
Zerfall  des  Knorpels 
festgestellt  wurde. 

Fig.  129.  Multi- 
pleExostosen  an  den 
Oberschenkeln  und 
Knien  eines  23iähr. 
Mannes,  G.,  dessen 
Kinder  ebenfalls 
Exostosenträger 
sind.  (Beobachtung 
der  Chirurgischen 
Klinik  Göttingen.) 

Fig.  130.  Mäch- 
tiges (chondrosarko- 
matöses  ?)  Wachs- 
tum ausgehend  vom 
Oberschenkel  des- 
selben, nun  28]'ähr. 
Mannes  G.,  der  in 
Fig.  129  dargestellt 
ist.  (Nach  einem 
Lichtbild  in  Privat- 
besitz.) Der  Mann 
ist  kurze  Zeit  nach 
der  Aufnahme  sei- 
ner Geschwulst  er- 
legen,    er  wurde 

nicht  seziert.  Fig.  130. 


Fig.  129. 
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Da  die  Blutversorgung 
großer  Enchondrome  schlecht 
ist,  neigt  das  Gewebe  sehr  zu 
regressiven  Veränderungen 
(Myxochondrom  und  Cystochon- 
drom)  und  im  Fall  der  Infektion 
zur  Vereiterung  (vgl.  Fig.  125).  Im 
Alter  können  die  Enchondrome 
teilweise  verkalken. 

Klinisch  nimmt  man  an 
großen  Enchondromen  mitunter 
Erscheinungen  wahr,  die  sehr  an 
die  Zeichen  eines  bösartigen  Ge- 
schwulstwachstums mahnen.  We- 
ber beobachtete  bei  einem  pri- 
mären    Beckenchondrom  Meta- 

Fig.  131.  3  Kinder  des  in  Fig.  129 
u.  130  dargestellten  Mannes.  Sie  tragen 
ebenfalls  multiple  kartilaginäre  Exostosen 
an  Händen  und  Füßen,  Unterarmen,  Rip- 
pen usw.  Vgl.  Fig.  132.  (Nach  Stich  aus 
-dem  Lehrbuch  der  Chii-urgie  von  G^U4RE, 
BoRCHARD,  Stich.) 


Fig.  131. 


Fig.  132c. 


Fig.  132a — c.  Röntgenbilder  zu  den  Veränderungen  der  in  Fig.131  dargestellten  Geschwister. 
Außer  den  dargestellten  Auswüchsen  fanden  sich  an  zahlreichen  anderen  Knochen  ebenfalls 
Exostosen.  (Nach  Stich  aus  dem  Lehrbuch  der  Chirurgie  von  Garre,  Borchard  und  Stich.) 
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stasenbildung  in  der  Lunge  und  anderen  Organen  nach  Durchbruch  in 
die  Venen  und  Hineinwachsen  in  die  Lymphbahnen.  "Wie  alle  jungen, 
unreifen  Gewebe,  so  neigt  auch  das  Enchondromgewebe  zu  sarkomatöser 
Entartung.  Fälle,  in  denen  sich  auf  dem  Boden  eines  Enchondroms  eine 
bösartige  Neubildung  entwickelte,  sind  oft  beobachtet  worden.  Sarko- 
matöse Entartung  einer  kartilaginären  Exostose  hingegen  scheint  seltener 
zu  sein;  eine  solche  ist  wohl  als  myelogenes  Sarkom  von  Hanns  Chiari 
beschrieben  worden.  Breus  und  Kolisko  betonten  die  Einmaligkeit  dieser 
Beobachtung,  wiesen  gleichzeitig  aber  darauf  hin,  daß  im  Fall  der  multiplen 
Exostosen  die  Vergesellschaftung  mit  Enchondromen,  die  sehr  bösartig 
werden  können,  wiederholt  gesehen  wurde. 

Uns  ist  nicht  aus  eigener  Beobachtung,  sondern  aus  den  anamnestisehen  Daten  der 
Krankengeschichten  seiner  Kinder  (Chir.  Klinik  Göttingen)  das  Schicksal  eines  Exostosen- 
trägers  bekannt,  der  im  Alter  von  28  Jahren  nach  unerhörter  Größenzunahme  eines  Ober- 
schenkelcliondroms  (?)  zugrunde  ging  (Fig.  129  und  130).  Es  wird  berichtet,  daß  das. 
Wachstum  den  Charakter  eines  Chondrosarkoms  aufgewiesen  habe.  Ob  diese  Diagnose 
histologisch  gewonnen  wurde,  entzieht  sich  unserer  Kenntnis. 

Das  Schicksal  des  in  den  Fig.  126  u.  127  wiedergegebenen  Mannes  erinnert  außer- 
ordentlich an  die  von  G.  Weber  veröffentlichte  Geschichte  eines  26jährigen  Mannes, 
der  seit  seiner  Kindheit  an  den  unteren  Epiphysen  beider  Oberschenkel  und  an  den  oberen 
beider  Unterschenkel  ansehnliche  höckerige,  anscheinend  ganz  knöcherne,  knotige  und 
gestielte  Auswüchse  trug,  ebenso  wie  sich  an  seinen  Rippen  und  an  seinem  Brustbein 
knospenähnliche  knöcherne  Auswüchse  befanden.  Besonders  fiel  indes  eine  als  Enchon- 
drom  angesprochene  Geschwulst  der  Skapula  auf,  deren  Existenz  der  Kranke  seit  einigen 
Jahren  kannte ;  der  Mann  arbeitete  im  Weinberg,  dabei  bemerkte  er  —  vermutlich  an  der 
steigenden  Behinderung  — ,  daß  die  Geschwulst  am  Schulterblatt  wuchs.  Etwa  1%  Jahre 
vor  dem  Tode  sei  in  der  Beckengegend  links  eine  Wucherung  entstanden.  Sie  hatte  im 
Dezember  1864  den  Umfang  des  Kopfes  eines  10jährigen  Knaben,  reichte  aufwärts  bis 
ans  Leistenband  und  ließ  sich  vom  Oberschenkel  her  nach  innen  ins  Becken  verfolgen. 
Sie  erschwerte  das  Sitzen.  Der  Kranke  wollte  operativ  von  dieser  Geschwulst  befreit 
werden.  Abgesehen  von  der  umfänglichen  Wucherung  ergab  sich  auch  eine  Schwellung 
der  regionären  Leistenlymphdrüsen.  Die  Operation  unterblieb.  Es  machte  sich  ein  ferneres, 
gewaltiges  Wachstum  der  Geschwulst  geltend.  ,, Besonders  am  Damm  war  sie  deutlich 
hervorgetreten  und  hatte  den  After  und  die  Raphe  nach  rechts  hinüber  gedi-ängt.  Ander- 
seits war  der  Oberschenkel  so  stark  abduziert,  daß  der  Kranke  nur  noch  mit  Mühe  auf- 
zutreten imstande  war.  Am  meisten  war  die  Geschwulst  nach  außen  und  oben  gewachsen. 
Die  Spina  ilei  anter.  sup.  war  jetzt  ganz  in  einer  knolligen  Knorpelmasse  untergegangen, 
und  auch  längs  der  Crista  ließ  sich  eine  vollständige  Degeneration  des  Hüftbeins  fest- 
stellen. In  dieser  Richtung  ging  in  den  nächsten  Monaten  das  Wachstum  der  Geschwulst 
unaufhaltsam  weiter,  ein  Knollen  nach  dem  andern  schob  sich  hervor,  die  Haut  wurde 
mehr  und  mehr  gespannt,  die  Kollateralvenen  in  derselben  zu  fingerdicken  Strängen  er- 
weitert, und  am  Ende  war  eine  kopfgroße  Masse  neben  der  anderen,  bis  die  ganze  Ge- 
schwulst den  unteren  Rippenrand  der  linken  Seite  erreichte.  Die  obere  Partie,  anfänglich 
von  Knorpelhärte,  zeigte  zuletzt  eine  dunkle  Fluktuation,  so  daß  ich  den  Aufbruch  fürchtete. 
Derselbe  erfolgte  indessen  nicht.  Dagegen  bildete  sich  im  Juni  1865  ein  starkes  Oedem 
des  ganzen  linken  Beines,  und  es  ließ  sich  eine  Verstopfung  der  Vena  femoralis  deutlich 
konstatieren.  Dann  ging  die  Geschwulst  nach  rechts  weiter.  Zuerst  schwollen  auch  dort 
die  Lymphdrüsen,  dann  ließ  sich  am  rechten  Scham-  und  Sitzbeine  eine  unförmliche  De- 
generation in  knollige  Knorpelmassen  feststellen  und  nun  traten  auch  Oedeme  des  Penis, 
des  Skrotum  und  des  Damraes  hinzu.  Harnbeschwerden  und  Stuhlverstopfung  kamen 
indes  nur  zeitweise  vor  und  ließen  sich  leicht  beseitigen.  Am  schwierigsten  war  es,  dem 
Patienten  die  Lage  zu  erleichtern,  was  durch  Luft-  und  Keilkissen  möglichst  geschah. 
Die  Kräfte  blieben  im  ganzen  bei  gutem  Appetit  leidlich,  trotzdem  ab  und  an  leichte  Fieber- 
bewegungen vorkamen.  Im  Juli  stellte  sich  ab  und  zu  auch  ein  trockener  Husten,  selbst 
etwas  blutstreifiger  Auswurf  und  leichte  Dyspnoe  ein.  Da  sich  auch  einzelne  Verdich- 
tungen in  der  Lunge  durch  Perkussion  nachweißen  ließen,  so  stellten  wii'  die  Diagnose 
auf  metastatische  Enchondrome  der  Limgen. 

Die  übrigen  Geschwülste  des  Skeletts  blieben  dabei  größtenteils  unverändert,  nur 
die  Geschwulst  der  linken  Skapula  zeigte  ein  langsames  Wachstum. 

Endlich  nahm  der  Verfall  der  Kräfte  überhand.  Die  Stimme  wurde  mehr  und  mehr 
tonlos,  die  Abmagerung  immer  sichtlicher,  obwohl  trotz  derselben  kein  Dekubitus  eintrat, 
der  Appetit  verlor  sich,  und  so  verschied  der  Kranke  am  26.  August  1865  sanft,  nachdem 
er  wenige  Stunden  soporös  gewesen  war." 
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Fig.  133  zeigt  das  Skelett  dieses  jungen  Menschen.  Ein  riesiges  vom  linken  Sitzbein 
des  Beckens  ausgehendes  Endochondrom  lag  vor,  dessen  Struktur  und  Gewebswandlung 
Weber  stellenweise  sehr  sarkomverdächtig  erschien.  Die  Geschwulst  war  in  Venen  des 
Beckens  eingebrochen.  Man  fand  in  der  Vena  iliaca  communis  und  externa  sinistra  ein- 
geschlossen weiche  Knoi-pelmassen,  fand  anderseits  embolische  Lungenchondrome  und 
von  da  aus  entstandene  retrograde  Leberemboli  derselben  Webung. 


Fig.  133.  Mächtiges  Chondrosarkom  des  Beckens  eines  26jährigen  Mannes  mit 
multiplen  kartilaginären  Exostosen  des  Skelettes.  (Beobachtung  von  0.  Weber,  Heidel- 
berg 1865.) 

Bei  Menschen  mit  multiplen  Enchondromen  findet  man  dieselben 
Wachstumsstörungen  wie  bei  Exostosenträgern.  Bei  gemeinsamem  Vor- 
handensein von  Exostosen  und  Enchondromen  ist  die  Zahl  der  Exostosen 
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meist  größer  als  die  der  Enchondrome.  Im  ganzen  sind  die  multiplen  En- 
chondrome .  seltener  als  die  multiplen  kartilaginären  Exostosen.  Stocks 
und  Barrington  stellten  246  Enchondromfälle  zusammen.  Ein  Drittel 
aller  Fälle  von  multiplen  Enchondromen  und  ein  Sechstel  aller  Fälle  mit 
einem  einzigen  Chondrom  war  gleichzeitig  mit  kartilaginärer  Exostosen 
kombiniert.  Bei  den  Enchondromen  finden  wir  dieselbe  Bevorzugung 
des  männlichen  Geschlechtes  wie  bei  den  Exostosen. 

Hier  muß  auch  einer  Störung  gedacht  werden,  deren  Kenntnis  sich 
an  den  Namen  von  Ollier  knüpft ;  es  ist  eine  umstrittene  Störung,  welche 
die  einen  dem  Exostosenkapitel  zurechnen  wollen,  die  andern  mehr  ins 
Gebiet  der  halbseitigen  örtlichen  Wachstumsstörungen.  In  einer  Gesell- 
schaftssitzung der  Soci6t6  de  Chirurgie  de  Lyon  hat  Ollier  am  30.  Nov. 
1899  über  diese  besondere  Knochenerscheinung  gesprochen,  die  er  als  Ent- 
wäcklungsfehler  ansprach;  er  fand  sie  bei  Röntgenuntersuchung  seiner 
Patienten  und  nannte  sie  ,,Dyschondroplasie".  Durch  Wittek^)  er- 
hielt diese  Erscheinung  den  Namen  „OLLiERsche  Wachstums- 
störung". Mit  Olliers  Worten,  die  Wittek  verdeutscht  wiedergab, 
handelt  es  sich  dabei  um  folgendes: 

,,Die  Krankheit  wird  charakterisiert  durch  die  Unregelmäßigkeit  und  Verzögerung 
in  der  Ossifikation  der  Intermediärknorpel.  Das  für  das  Längenwachstum  der  Knochen 
bestimmte  Knorpelgewebe  vollzieht  nicht  den  normalen  Verknöcherungsprozeß.  Es  be- 
wahrt seine  Struktur  und  pefsistiert  in  Form  von  mehr  oder  weniger  regulären  Knorpel- 
massen, welche  oft  sehr  lange  Zeit  zur  Umwandlung  in  Knochengewebe  brauchen.  Diese 
anormal  bestehenbleibenden  Knorpelmassen  sind  subperiostal  oder  intramedullär,  also 
oberflächlich  oder  tief  gelegen.  Sie  erhalten  sich  sehr  deutlich  in  den  Phalangen  der  Zehen, 
namentlich  aber  der  Finger.  Sie  nehmen  dabei  gewöhnlich  einen  Teil  der  Phalangen, 
in  manchen  Fällen  aber  clie  ganze  Dicke  derselben  ein.  Man  könnte  von  kleinen  disse- 
minierten Enchondromen  in  den  Phalangen  sprechen".  ,, Gleichzeitig  trifft  man  in  den 
Jangen  Röhrenknochen,  in  der  Gegend  der  Epiphysenknorpel.  osteo-kartilaginäre  Tumoren, 
die  denen  unter  dem  Namen  der  osteogenen  Exostosen  beschriebenen  ähnlich  sind.  Meist 
sind  diese  Tumoren  auf  der  Oberfläche  der  Knochen  aufgesetzt,  manchmal  findet  man  sie 
im  axialen  Teile  des  Knochens  gelegen.  Sie  formen  die  juxta-epiphysären  Knochenteile 
in  transparente  (d.  h.  Röntgenstrahlen  leichter  durchlassende),  aufgetriebene,  voluminöse 
Massen  um.  Dabei  ist  die  Epiphyse  mehr  oder  weniger  knorpelig  geblieben  und  zeigt 
weniger  Knochensubstanz  als  eine  normale  Epiphyse  desselben  Lebensalters.  Die  Dys- 
chondroplasie  hat  also  iliren  Sitz  an  beiden  Seiten  des  Intermediärknorpels." 

Wesentlich  an  der  OLLiERSchen  Wachstumsstörung  ist  nun 
aber  noch  die  Besonderheit  eines  einseitigen  Auftretens  von  Osteochondromen 
und  Exostosen  (Böjesen,  Wittek,  Weiss,  Valentin).  Wittek  sagt  davon: 
,,Es  gibt  eine  kongenitale,  im  Primären  in  einer  Störung  des  fötalen  Wachs- 
tums begründete  Erkrankung  des  Intermediär knorpels,  die  wenigstens,  was 
die  langen  Röhrenknochen  anbelangt,  streng  halbseitig  entsteht.  Die  ersten 
Kranklieitserscheinungen  treten  in  früher  Kindheit  in  Form  von  Ver- 
kürzungen der  betreffenden  Extremität  zutage,  und  gleichzeitiger  Ent- 
wicklung von  Tumoren  aus  den  Epiphysenknorpeln  der  langen  Röhren- 
knochen. Die  Tumoren  sind  als  Chondrome  aufzufassen.  An  den  distalen 
Partien  der  Extremitäten  verläßt  der  Prozeß  die  Halbseitigkeit,  ändert 
aber  gleichzeitig  seine  Erscheinungsform,  indem  er  dort  nicht  nur  direkt 
aus  dem  Epiphysenknorpel,  sondern  auch  aus  von  ihm  abgesprengten 
Knorpelinseln  seinen  Ausgang  nimmt.  Der  Prozeß  scheint  während  der 
ganzen  Wachstumsperiode  gutartig  zu  sein.  Die  Erkrankung  selbst  gibt 
in  allen  ihren  Erscheinungen  einen  charakteristischen  Symptomenkomplex, 
einen  Typus,  der  unter  den  chondromatösen  Affektionen  eine  Sonderstellung 
einnimmt." 


1)  Zit.  nach  Breus  und  Kolisko  II,  S.  355. 
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Bei  Flotow  finden  sich  eine  gute  Zusammenstellung,  sowie  neue 
Mitteilungen  und  ausgezeichnete  Röntgenbild- Wiedergaben  zum  Kapitel 
■der  OLLiERschen  Chondromatose.  Ausdrücklich  verweist  Flotow  beim 
Versuch  der  Erklärung  solch  streng  halbseitiger  Offenbarung  der  Wachs- 
tiimsanomalie  auf  K.  H.  Bauers  Betonung  des  chromosomalen  Ursprungs 
der  Abwegigkeit.  —  In  dieser  Hinsicht  sind  auch  bedeutungsvoll  Valentins 
Beobachtungen  eines  ausschließlich  halbseitigen  Befallenseins  des  distalen 
Ulna-Endes,  sowie  des  4.  und  5.  Fingers  durch  eine  lappige  Chondrom- 
bildung,  die  Stroebe  morphologisch  untersucht  und  als  Enchondrome 
bestimmt  hat.  Die  stralilgebundene  Chondrombildung  der  OLLiERschen 
Wachstumsbesonderheit,  die  Wittek  und  Valentin  betonen,  ist  für  ihre 
Auffassung  als  frühembryonale  Störung  sehr  maßgeblich. 

Ursachenlehre  der  Exostosen  und  Enchondrome.  Ueber  die 
Entstehungsursache  der  multiplen  kartilaginären  Exostosen  und  Enchon- 
drome findet  man  in  der  Literatur  die  verschiedensten  Ansichten  vertreten. 
Zunächst  waren  es  äußere,  mechanische  und  toxische  Einflüsse,  die  für 
das  Zustandekommen  der  Erscheinung  verantwortlich  gemacht  wurden. 

Chelius  war  der  Ansicht,  daß  die  Exostosen  und  Enchondrome  durch  einen  äußeren 
Reiz  mit  sekundärer  Entzündung  entstünden.  Ehrhardt  dachte  sich  die  kartilaginären 
Exostosen  durch  eine  äußere  Gewalteinwirkung  veranlaßt.  Dadurch  würden  die  Knorpel- 
zellsäulen  gleichsam  umgeworfen,  so  daß  sie  nicht  mehr  in  der  Achse  der  Diaphyse  stünden, 
und  statt  in  die  Länge,  in  die  Breite  wüchsen. 

Gewiß  gibt  es  traumatische  Exostosen;  sie  sind  vielfach  in  der  Lite- 
ratur beschrieben  worden  (Schuler,  Honsell),  aber  immer  handelt  es 
sich  hierbei  um  ein  Kjankheitsbild,  das  genetisch  gewiß  nichts  mit  den 
(hereditären!)  multiplen  kartilaginären  Exostosen  zu  tun  hat. 

Vix  und  ScHOR  behaupteten,  daß  der  ,, weiche"  Intermediärknorpel  durch  ansetzen- 
den, kräftigen  Muskelzug  zu  Exostosen  ausgezogen  werden  könnte.  Sie  stehen  mit  dieser 
Ansicht  allein  da,  denn  niemals  fanden  Forscher  Exostosen  lq  der  Nähe  von  solchen  Muskel- 
ansatzpunkten. 

Dupuytren  machte  für  das  Auftreten  der  Exostosen  Zirkulationsstörungen  im 
Bereich  der  Knorpelknochengrenze  verantwortlich.  Brenner  nennt  die  Exostose  eine 
Folgeerscheimmg  chronischer,  ätiologisch  uns  noch  unbekannter  Ernährungsstörung  des 
Intermediärknorpels . 

Des  historischen  Interesses  wegen  sei  auch  folgender  Anschauung  gedacht:  Nach 
V.  Recklinghausen  entstehen  die  fraglichen  Auswüchse  auf  Grund  eines  chronisch  ent- 
zündlichen Prozesses  im  Bereich  der  Knorpelknochengrenze.  Er  führte  den  von  Ebert 
beobachteten  Fall  eines  Knaben  an,  bei  dem  sich  derartige  multiple  Exostosen  mit  Fieber 
und  ujiter  lokaler  Schmerzhaftigkeit  entwickelt  haben  sollen.  Virchow  erklärte  diesen 
gleichen  Fall  von  typischen  Exostosen  als  ,, Rheumatismus  nodosus".  Die  damalige  An- 
sicht, es  könne  auch  die  Arthritis  deformans  für  das  Auftreten  der  multiplen  kartilaginären 
Exostosen  verantwortlich  gemacht  werden,  erscheint  heute  als  ganz  und  gar  abwegig, 
nachdem  man  das  Wesen  der  Arthritis  deformans  viel  besser  durchschaut.  Vorstellen 
könnte  man  sich  jedoch,  daß  im  Anschluß  an  eine  entzündliche  oder  rheumatische  Er- 
krankung die  bei  einem  Kind  vorhandene,  geringe  Exostosenbildung  stärker  hervortritt, 
oder  daß  die  entzündliche  Erkrankung  Gelegenheit  zu  der  Feststellung  der  schon  vor- 
handenen Exostosen  gibt. 

Auf  Grund  eingehender,  mikroskopischer  Untersuchungen  kam 
Sonnenschein  schon  1879  zu  der  Auffassung,  daß  das  Wesen  der  multiplen 
Exostosen  und  Enchondrome  als  Mißbildung,  speziell  des  Knorpels  auf- 
zufassen sei.  Dabei  schloß  er  eine  Mitwirkung  der  Rachitis  aus. 

Dies  ist  nicht  unwichtig,  weil  man  oft  genug  Rachitis  als  Ursache  der  Exostosen 
und  Enchondrome  angeschuldigt  las.  Virchow  z.  B.  hat  die  Exostosenbildung  auf  Stö- 
rungen in  der  Ossifikation  des  Intermediärknorpels  zurückgeführt;  er  beschuldigte  hierfür 
im  fetalen  und  postfetalen  Leben  überstandene  Knochenkrankheiten,  vor  allem  die 
Rachitis.  Hierbei  wüi'den,  nach  seiner  Meinung,  Knorpelinseln  vom  Epiphysenknorpel 
abgetrennt  und  bUeben  in  der  Spongiosa  und  KortikaUs  liegen;  von  ihnen  leitete  er  die 


Schwalbe- Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  1. 
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multiplen  imd  solitären  Exostosen  und  Enchondiome  ab.  Besonders  Volkmann  trat  für  die 
Rachitis  als  ätiologisches  Moment  ein,  weil  er  die  Wachstumsstörungen,  die  er  beobachtete, 
für  rachitischen  Ursprungs  hielt.  Autoren  wie  Reich,  Tilmann,  Stolzenberg,  Schor, 
Grosse,  Kirmisson  und  andere  mehr  schuldigten  ebenfalls  die  Rachitis  für  das  Entstehen 
der  Exostosen  imd  der  Enchondrome  an.  Aber  Henking,  Kienböck  und  Lenormant 
wendeten  sich  gegen  diesen  Gedanken.  Pels-Leusden  schloß  sich  ihnen  an;  wenn  schon 
bei  fraglichen  Patienten  auch  Zeichen  der  Rachitis  vorlagen,  so  sei  dies  stets  ein  Neben- 
befund zufälligen  Zusammentreffens  gewesen.  Heute  stehen  wii-  auf  dem  Standpunkt, 
daß  die  Rachitis  nicht  die  Ursache  für  das  Auftreten  von  kartilaginären  Exostosen  ist. 
Doch  ist  nicht  ausgeschlossen,  daß  die  Exostosenträger  mehr  als  andere  Menschen  zu 
rachitischen  Erkiankungen  neigen. 

Die  Theorie  des  ursächlichen  Zusammenhanges  zwischen  Rachitis  und 
multiplen  kartilaginären  Exostosen  wurde  in  neuerer  Zeit  von  Ritter,  Flinker 
und  Mollow  wieder  aufgenommen,  und  zwar  auf  dem  Umwege  über  die  Lehre  Hoennickes, 
der  die  Raclütis  als  eine  Insuffizienz  der  Schilddrüsenfunktion  auffaßte.  Die  genannten 
Forscher  führten  nun  auch  die  kartilaginären  Exostosen  und  Enchondrome  auf  eine  Unter- 
funktion der  Schilddrüse  zurück,  da  sie  in  ihren  Fällen  neben  der  geringen  Körpergröße 
und  herabgesetzten  Intelligenz  klinisch  eine  Unterfunktion  der  Schilddrüse  nachweisen 
konnten.  Im  Falle  Ritters  wurde  eine  ganze  Exostosenträgerfamilie  untersucht,  bei 
der  alle  Mitglieder  eine  Unterfunktion  der  Schilddrüse  zeigten.  Das  einzige  exostosenfreie 
Familienmitglied,  eine  Tochter,  hatte  einen  ausgesprochenen  strumösen  Basedow.  Dem- 
gegenüber beschrieb  Gottstein  einen  Fall  von  hereditären,  multiplen  kartilaginären  Ex- 
ostosen ,,mit  forme  fruste  de  Basedow".  Wir  müssen  hier  etwas  zu  bedenken  geben,  was 
schon  bei  Besprechung  der  thyreogenen  Deutung  der  Chondrodystrophie  gesagt  ist.  Wenn 
man  eine  Sippe  mit  Exostosenträgern  mitten  in  einem  Kropf-Endemiegebiet  unter- 
sucht, werden  auch  die  Exostotiker  SchüddrüsenschweUungen  haben  —  ohne  daß 
dafür  aber  die  Glandula  thyreoidea  haftbar  sein  muß.  Die  von  uns  oben  geschilderte 
Häufung  der  Exostosen  bei  einem  Vater  G.  (Fig.  129 — 131)  und  3  Kindern  betraf  kropf- 
freie Menschen. 

Eine  Reihe  von  Autoren,  Curtillet,  Delfino  und  andere  gaben  der  Tuberkulose 
die  Schuld.  Curtillet  führt  die  zahlreichen  kartilaginären  Exostosen,  die  sich  bei  einer 
Mutter  und  ihren  drei  Kindern  fanden,  auf  die  tuberkulöse  Erkrankung  der  Mutter  zurück, 
in  dem  Sinne,  daß  ,,die  hereditär  tuberkulöse  Intoxikation"  einen  wachstumsstörenden 
Einfluß  ausübte.  Mit  recht  aber  weist  Fischer  darauf  hin,  daß  bei  der  Häufigkeit  der 
Tuberkulose  die  zufällige  Kombination  mit  kartilaginärer  Exostose  keine  Seltenheit  sein 
dürfte. 

Beck  sprach  die  Ansicht  aus,  daß  die  multiplen  kartilaginären  Exostosen  auf  Grund 
kongenitaler  Syphilis  entstünden.  Diese  Theorie  ist  gänzlich  hinfällig.  Es  gab  eine  Zeit, 
in  der  man  aus  Unkenntnis  des  Wesens  der  Syphilis  und  ihrer  diagnostischen  Greifbarkeit 
jenen  Entwicklungsfehlern,  die  undurchsichtig  waren,  den  Verdacht  sehr  leicht  und  un- 
berechtigt beilegte,  sie  möchten  Folgen  einer  syphilitischen  Giftwirkung  sein. 

Alle  Versuche,  die  Exostosenbildung  zu  erklären  als  ein  Symptom 
einer  primären,  andersartigen  Erkrankung  standen  auf  gebrechlichen  Füßen. 
Es  ist  schon  an  verschiedenen  Stellen  darauf  hingewiesen  worden,  daß  diese 
Anschauungen  heute  nicht  mehr  haltbar  sind.  Bedeutungsvoll  wurde  da- 
gegen die  von  Cohnheim  und  Henking  zuerst  geäußerte  Meinung,  es  ent- 
stünden die  multiplen,  kartilaginären  Exostosen  aus  einer  überschüssigen 
über  das  ganze  Skelettsystem  verteilten  Keimanlage,  also  aus  einem  im 
embryonalen  Leben  zur  Geltung  gelangenden  Fehler.  In  diesem  Sinn  etwa 
hat  auch  Bergmann  die  multiple  Exostosenbildung  als  eine  Krankheit 
,,sui  generis"  angesprochen,  die  bedingt  sei  durch  ursprünglich  fehlerhafte 
Anlage.  Nach  Reinecke  handelte  es  sich  um  eine  Störung  in  der  Anlage 
und  Entwicklung  des  Skelettes.  Marchand  sah  in  der  Exostosenbildung 
eine  Konstitutionsanomalie,  die  gewisse  Störungen  der  Skelettbildung 
zur  Folge  habe.  Und  Enno  Müller,  Marchand,  Schüler  kommen  auf 
Grund  ihrer  histologischen  Untersuchungsbefunde  zu  dem  Schluß,  daß  die 
Entstehung  der  multiplen  kartilaginären  Exostosen  in  einer  Konstitutions- 
anomalie des  Perichondiums  und  Periostes  begründet  sei. 

Damit  öffnete  sich  unbedingt  der  Weg  zur  Betrachtung  der  multiplen 
Exostosen  und  Enchondrome  als  einer  vererbten  Entwicklungs- 
anomalie. Diese  Forschungsergebnisse  und  die  Häufung  der  kartilaginären 
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Exostosen  in  einzelnen  Familien,  die  zuerst  Stanley  beobachtete,  und  die 
dann  von  fast  allen  Autoren  beschrieben  und  bestätigt  wurde,  so  von 
Reinecke,  Fischer,  Marle,  Stolzenberg,  Weber,  Hegmann,  Bessel- 
Hagen,  Curtillet,  Hesterbrink-Lindenbaum,  Birkenfeld,  Eriksson 
und  Fredbärj,  Langenskiöld  und  vielen  anderen  mehr,  führte  zu  der 
Ueberzeiigung,  daß  wir  bei  der  Exostosenentstehung  mit  einer  endogenen, 
erblichen  Anlage  zu  rechnen  haben.  Daß  endogene  Erbfaktoren  eine  gewisse 
Rolle  spielen,  zeigt  schon  allein  die  Tatsache,  daß  das  männliche  Geschlecht 
weit  häufiger  von  der  Anomalie  betroffen  ist  als  das  weibliche. 

Stocks  und  Barrington  verdanken  wir  die  größte  Sammelstatistik  über  die 
Erblichkeit  der  multiplen  kartilaginären  Exostosen  und  Enchondrome.  Sie 
fanden  unter  1237  Fällen  803  hereditäre,  die  im  ganzen  192  Familien  angehörten:  das 
ergibt  also  im  Durchschnitt  4,2  Exostosenträger  in  jeder  dieser  Familien.  Nur  bei  434  Fällen 
waren  keine  weiteren  Exostosenträger  in  der  Familie  festzustellen.  Die  Intensität  der 
pathologischen  Erbanlage  ist  also  recht  hoch.  Außerdem  zählten  Stocks  und  Barrington 
unter  1028  Fällen  716  männliche  und  312  weibliche  Individuen,  ,,also  gewiß  keine  zufällige 
Differenz,  sondern  ein  außerhalb  der  Fehlergrenzen  liegendes  Ueberwiegen  der  Männer 
um  mehr  als  das  Doppelte".  Dabei  beobachteten  sie  auch  gewisse  Rassenunterschiede 
insofern,  als  im  deutschen  und  französischen  Material  die  Frauen  etwas  häufiger  waren 
als  bei  den  Engländern  und  Amerikanern. 

Auch  aus  der  Zusammenstellung  von  Hesterbrink-Lindenbaum  können  wir  er- 
sehen, daß  die  männlichen  Kranken  zu  den  weiblichen  Kranken  sich  ungefähr  wie  2 : 1 
verhalten.  Er  führt  diese  Tatsache  auf  ein  zahlenmäßiges  Ueberwiegen  der  Knaben- 
gebm-ten  in  Exostosenträgerfamilien  zurück.  Eriksson  und  Fredbärj  dagegen  fanden 
keine  Bevorzugung  eines  der  beiden  Geschlechter,  ja  Wagner  meldet  für  sein  Anschauungs- 
gut ein  Ueberwiegen  von  Mädchengeburten  und  weiblichen  Exostosenträgern. 

Bei  der  genauen  Prüfung  eines  großen  Stammbaummaterials  fanden  Stocks  und 
B.VRRiNGTON,  daß  beim  Ueberspringen  einer  Generation  eine  scheinbar  gesunde  Frau  die 
Anamalie  übertrug.  ,,Die  Anlage  zu  multiplen  kartilaginären  Exostosen  scheint  also  bei 
Frauen  latent  bleiben  zu  können,  bei  Männern  dagegen  nicht.  Wir  müssen  eüien  domi- 
nanten, teilweise  geschlechtsbegrenzten  Erbgang  in  dem  Sinne  annehmen,  daß  die  patho- 
logische Erbanlage  beim  Mann  häufiger  manifest  wird  als  bei  der  Frau  (Aschner- 
Engelmann)." 

Langenskiöld,  Eriksson  und  Fredebärj,  Hesterbrink-Lindenbaum  und  Bauer 
treten  für  einen  einfachen  dominanten  Erbgang  ein. 

Beachtenswert  ist,  daß  nach  der  Statistik  von  Stocks  und  Barrington  auch  eine 
ganze  Reihe  von  Einzelheiten,  welche  den  Verlauf  der  Krankheit  betreffen,  sich  vererben. 
Nicht  nur  das  Leiden  an  sich  ist  in  einem  hohen  Maße  erblich  bedingt,  sondern  auch  in 
geringerem  Ausmaße  Zahl  und  Größe  der  Exostosen;  etwas  weniger  ist  die  Bevorzugung 
bestimmter  Skelettabschnitte  erblich  bedingt. 

Schon  Fischer  beobachtete  bei  Vater  und  Sohn  eine  sehr  große  Exostose  am  Ober- 
schenkel. Auch  bei  der  von  Reulos  beobachteten  Familie  zeigte  es  sich,  daß  die  von 
Exostosen  befallenen  Familienmitglieder  ihre  größten  Exostosen  in  der  Kniegegend  hatten. 
Zu  demselben  Ergebnis  kam  Birkenfeld,  der  Gelegenheit  hatte,  multiple  kartüaginäre 
Exostosen  bei  einem  eineiigen  Zwillingspaar  männlichen  Geschlechtes  zu  untersuchen. 
Er  schreibt  darüber:  ,,Der  Befund  der  multiplen  kartilaginären  Exostosen  bei  beiden 
Zwillingen  bestätigt  die  hochgradige  erbliche  Bedingtheit  des  Leidens;  auch  die  Größe 
stimmt  ziemlich  überein;  sie  scheint  also  durch  die  erbliche  Anlage  mitbestimmt  zu  sein; 
dagegen  sind  die  Anzahl  der  Exostosen  und  die  betroffenen  Skelettabschnitte  verschieden 
und  daher,  wenn  überhaupt,  so  jedenfalls  in  sehr  geringem  Grade  durch  die  Erbanlage 
bedingt." 

Multiple  Wachstumsexostosen  durch  5  Generationen  hindurch  be- 
obachtete Price.  Die  Vererbung  durch  4  Generationen  beschrieben  Reulos 
und  Fischer.  Diese  Fälle  und  noch  viele  andere  stellte  Reinecke  zu- 
sammen. Prof.  Valentin  beobachtete  eine  Exostosenfamilie,  deren  Stamm- 
baum er  L.  Brandt  zur  Veröffentlichung  überlassen  hat.  Dieser  Stammbaum 
bäum  F.  zeigt  die  dominante  Vererbung  des  Leidens  in  4  Generationen 
(Fig.  134). 

Zwei  andere  Sippenaufnahmen  Valentins  ergaben  die  in  Fig.  135  und  136  auf- 
gezeichneten Verhältnisse. 
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Nun  noch  einige  Worte  über  die  Vererbung  der  Enchondrome, 
die  häufig  kombiniert  mit  Exostosen  auftreten,  dieselben  Wachstums- 
störungen hervorrufen,  und  ebenso  wie  diese  den  MENDELschen  Vererbungs- 
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10.  11        12.        13.    14.      15.      16.  17       18.  19.  20      21.  22.  23. 
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Fig.  134.  Stammbaum  einer  Exostosenfamilie  F. :  #  Exostosenträger,  durch  Anamnese 
gesichert.  (0)  Exostosenträger,  ärztlich  beobachtet.  (Beobachtung  von  Valentin). 

gesetzen  unterliegen.  Die  kombinierte  Vererbung  von  Exostosen  und 
Enchondromen  zeigt  wieder,  daß  die  auf  der  Höhe  ihrer  Entwicklung  so 
verschiedenen  Erscheinungsarten  einen  gemeinsamen   Ursprung  haben. 


i  i  i  6  ^ 


11  10  M' 


11.  12 


6  7. 

Fig.  135. 


Exostosen-,  Klumpfüße. 
Fig.  136. 


Fig.  135.  Multiple  Exostosen  in  unmittelbarer  Vererbung  (Beobachtung  von  Valentin). 
•  =  anamnestisch  erhobene  Exostosenträger;  (#)  =  ärztlich  beobachtete  Exostosenträger. 

Fig.  136.  Sippe  R  mit  Exostosenträgern  in  3  Geschlechterstufen  (Beobachtung 
von  Valentin).  #  =  anamnestisch  erhobene  Exostosenträger;  (•)  =  ärztlich  unter- 
suchte Exostosenträger. 


3,  \  5.'  e 


Fig.  137.  Stammbaum  mit  vielfachen  kartilaginären  Auswüchsen 
und  Enchondromen.  ^  3  ist  jener  Mann,  dessen  Skelett  in  Fig.  133  ab- 
gebüdet  ist;  er  starb  an  einem  metastasierendem  Enchondrom.  ^  1  ist 
an  einem  großen,  erweichten  Enchondrom  der  linken  Seite  des  linken 
Oberschenkels  gestorben;  <J  5  trug  Exostosen  und  Enchondrome,  deren 
eines  zur  Erweichung  neigte.  ^  3  zeichnete  sich  durch  zahlreiche  Ex- 
^6.  ostosen  und  knotige  Auftreibung  der  Rippenknorpel  aus,  während  $  4 
nur  Exostosen  trug.  (Nach  0.  Weber). 


Aschner-Engelmann  vermuten  eine  nahe  Koppelung  beider  Erbanlagen, 
welche  die  häufige  Kombination  und  das  Zusammenvererbtwerden  beider 
Anomalien  erklärt.  0.  Weber  ersah  die  Kombination  von  Exostosen  und 
Enchondromen  in  der  Tat  auf  die  Nachkommen  vererbt. 
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Im  Falle  Fischers  vererbte  der  mit  Exostosen  behaftete  Vater  auf  seinen  Sohn 
Enchondrome.  Auch  Sonnenschein  und  Drescher  beschreiben  Fälle,  in  denen  Ex- 
ostosenträger  gleichzeitig  Exostosen  und  Enchondrome  vererbt  haben. 

Die  unterschiedliche  Vererbung  der  Exostosen  in  Größe,  Zahl  und 
Sitz  hat  nun  zur  Folge,  daß  bei  der  Vererbung  nicht  damit  zu  rechnen 
ist,  daß  der  Charakter  der  Exostosen  als  ,, leichter"  oder  „schwerer" 
Störungen  erhalten  bleibt.  So  ist  es  gewiß  denkbar,  daß  bedeutungslose, 
multiple  kartilaginäre  Exostosen  in  einer  späteren  Generation  zu  einer 
schweren,  körperlichen  Mißbildung  werden  können.  Faber  hat  einen  der- 
artigen FaU  beschrieben. 

Aus  dem  Erblichkeitennachweis  folgert  K.  H.  Bauer  weiter,  daß  die 
unvermittelt  auftretende  Erscheinung  von  multiplen  kartilaginären  Ex- 
ostosen, eventuell  gepaart  mit  Enchondromen  im  Rahmen  einer  Sippe 
auf  Mutation,  also  der  plötzlichen,  sprunghaften  Aenderung  eines  mesenchy- 
malen Erbfaktors  oder  Gens  beruhe.  ,,r)ie  Wirkung  des  Gens  für  multiple 
kartilaginäre  Exostosen  besteht  in  einer  cpialitativen  abnormen  Diffe- 
renzierung der  osteogenetischen  Periostschicht  statt  in  reifen  Knochen  in 
unreifen  Knorpel.  Der  Wirkungsbereich  erstreckt  sich  auf  den  gesamten 
Periostüberzug  des  Knoehensystems"  (siehe  Befunde  von  Enno  Müller). 
„Die  Wirkung  ist  nicht  auf  das  Periost  allein  beschränkt,  sondern  betrifft 
das  gesamte  Knochenwachstum"  (siehe  die  Wachstumsstörungen).  ,,Die 
Auswirkung  des  Gens  betrifft  den  gesamten  Habitus." 

So  waren  in  dem  Falle  von  Weber  der  Vater  und  drei  Kinder  mit  Exostosen  rot- 
haarig, die  gesunde  Mutter  und  die  gesunde  Tochter  dagegen  brünett.  Enno  Müller 
berichtet,  daß  unter  17  Geschwistern  3  Knaben  und  2  Mädchen  mit  Exostosen  den  Typus 
der  Mutter,  schwarzes  Haar  und  geringe  Intelligenz  zeigten ;  die  Mutter  selbst  hatte  zwar 
keine  Exostosen,  aber  zwei  ihrer  Brüder  und  ihr  Großvater  waren  mit  Exostosen  behaftet 
und  haben  ihr  sehi-  ähnJich  gesehen.  Zu  dem  Stammbaum  F.  von  Prof.  Valentin  Fig.  134 
sei  noch  erwähnt,  daß  die  drei  Geschwster  (24,  25,  26)  und  besonders  die  beiden  Brüder 
(24  u.  25)  äußerlich  sich  sehr  ähnlich  sehen.  Weiterhin  sollen  sie  geistig  ganz  normal 
sein,  in  der  Schule  gut  mitkommen  und  keine  Zeichen  psychischer  Veränderungen  auf- 
weisen. 

Heute  rechnet  man  also  ohne  Widerspruch  die  multiplen  kartilaginären 
Exostosen  und  die  Enchondrome  zu  den  konstitutionellen  Systemerkran- 
kungen des  Skelettes.  Wenn  man  im  Rahmen  konstitutionspathologischer 
Betrachtung  nun  sogar  geneigt  ist,  dem  Exostosenträger  einen  bestimmten 
Habitus  und  darüber  hinaus  ein  bestimmtes  Temperament  zuzusprechen, 
so  sei  dies  vermerkt,  ohne  dazu  Stellung  zu  nehmen:  Die  Träger  von  Ex- 
ostosen und  Enchondromen  sollen  oft  ein  jähzorniges,  mißtrauisches,  übel- 
launiges Wesen  zeigen;  auch  werden  sie  oft  als  intellektuell  zurückgeblieben 
geschildert.  Daß  dies  nicht  generell  gelten  kann,  dafür  spricht  die  soeben 
gemachte  Bemerkung  zu  3  Kindern  des  Stammbaumes  F.  aus  Valentins 
Beobachtung. 
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4.  Der  angeborene  örtliche  Riesenwuchs. 

(Hyperplasia  partialis  congenita.  —  Gigantomelie.) 

Von  Gg.  B.  Gruber  und  O.  E.  Kuß. 

Unter  der  obigen  Benennung  sind  jene  Erscheinungen  zusammen- 
gefaßt, die  im  Schrifttum  bald  als  „kongenitale  Hyperplasie",  gelegentlich 
auch  als  „angeborene  Hypertrophie"  bezeichnet  wurden,  sei  es,  daß  sie 
eine  Körperhälfte,  eine  Gesichtshälfte  oder  zwei  Extremitäten,  eine  Glied- 
maße oder  gar  nur  einzelne  Endglieder  befallen  haben;  uns  interessieren 
in  diesem  Kapitel  natürlich  die  hyperplastischen,  riesenwüchsigen  Er- 
scheinungen der  Extremitäten  („Gigantomelie")  besonders.  Doch  läßt 
sich  ihre  Darstellung  nicht  trennen  von  jener  der  halbseitigen  Hyperplasie. 
Da  solche  Hyperplasie  der  Gliedmaßen  oft  genug  mit  einer  geradezu  ge- 
schwulstähnlichen und  stets  wachsenden  Vermehrung  des  Fettgewebes 
der  Haut  und  des  Fasziengebietes  einhergeht,  ist  dafür  auch  der  Name 
einer  ,,Makrodystrophia  lipomatosa  progressiva"  (Feriz)  ver- 
wendet worden. 

In  historischer  Beziehung  haben  Langsteiner  und  Stiefler  den 
örthchen  Hyperplasien  Aufmerksamkeit  geschenkt.  Sie  verweisen  auf 
zwei  von  Holländer  veröffentlichte  Einblattdrucke  (Fig.  1),  die  dem 
17.  u.  18.  Jahrhundert  entstammen.  Diese  Blätter  lassen  auf  Grund  einer 
Anomalie  der  Zehenzahl  ohne  weiteres  die  dargestellten  elefantiastisch 
mächtigen  unteren  Gliedmaßen  als  Mißbildungen  erkennen. 

Im  übrigen  haben  J.  Geoffroy  St.  Hilaire,  Hahn  und  Busen  sich  um  die  Dar- 
stellung der  Umstände  verdient  gemacht,  die  wir  heute  als  Erscheinungen  angeborenen 
örtlichen  Riesenwuchses  bezeichnen.  Man  findet  bei  Ahlfeld  unter  dem  Titel  „Ueber- 
große  Bildung  einzelner  Teile  der  Fruchtaniage;  Riesenwuchs"  reichliche  Hinweise  auf 
Beobachtungen  früherer  Forscher  zu  diesem  Kapitel  (vgl.  seinen  Atlas  Tafel  XXIII). 
Hinsichtlich  gigantomelischer  Erscheinungen  verweist  er  auf  Meckel,  Höring,  Beck, 
Chassaignac,  Adams,  Higginbotham,  Friedberg,  Little,  Albert,  Gillivray,  Rose, 
Münchmeyer,  Samuel  C.  Busey,  Langhans,  Kessler,  Böhm,  Wulff,  v.  Klein,  Rosen- 
feld, Wagner,  Hahn,  Guersant,  Adler,  Annandale,  Busch,  Fiedler,  Cuny, 
Wittelshöfer,  W.  Gruber,  Ewald,  Aschoff,  Taulier  und  Contagne. 

Die  verschiedenartigen  und  verschiedengradigen  oder  verschieden 
umfangreichen  Erscheinungen  der  Fehlbildung  hat  Busch  frühzeitig  zu 
erfassen  und  einzuteilen  versucht.  Und  man  muß  anerkennen,  daß  die 
Vielheit  der  Vorkommnisse  örtlich  mehr  oder  weniger  ausgedehnter 
Hyperplasie  eine  Unterteilung  für  Zwecke  der  übersichtlichen  Dar- 
stellung gar  nicht  umgehen  läßt.  In  der  Folgezeit  haben  Wittelshöfer, 
Jacobson,  Kitaigorodskaja  und  Frangenheim  derlei  Einteilungen  ge- 
troffen. Ebenso  findet  sich  in  der  Abhandlung  von  Kuss  unter  Schrifttums- 
Nachweis  der  entsprechenden  Beobachtung  eine  Einordnung  der  Erschei- 
nungen in  verschiedene  Gruppen.  AU  diese  Gruppierungsversuche  haben, 
da  sie  sich  überschneiden,  etwas  Unbefriedigendes  an  sich.  Und  so  glauben 
wir,  es  dürfte  sich  empfehlen,  dem  Vorschlag  von  Langsteiner  und 
Stiefler  zu  folgen.  Danach  sind  folgende  Ordnungen  zu  beachten: 

„1.  Hemihyperplasie:  a)  vollkommene  und  b)  unvoUkommene, 
je  nachdem,  ob  eine  Körperhälfte  in  toto  hyperplastisch  ist,  also  Gesicht, 
Arm,  Bein  und  die  dazugehörige  Rumpfhälfte  oder  nur  beide  Gliedmaßen 
oder  Gesicht  mit  Arm  oder  Bein  ergriffen  sind. 

2.  Gekreuzte  Hyperplasie,  bei  der  ein  Arm  einer  Seite  und  ein 
Bein  der  andern  Seite  mit  oder  ohne  Gesichtsbeteihgung  befallen  sind. 
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Fig.  138.  Angeborener  symmetrischer  Kiesenwuchs  der  beiden  Beine  eines  18jährigen 
Mädchens.    (Nach  einem  Einblattdruck  des  18.  Jahrhunderts  bei  Eugen  Holländer.) 
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3.  Bilaterale  symmetrische  Hyperplasie,  und  zwar  obere  oder 
untere,  je  nach  dem  Ergriffensein  der  Arme  oder  Beine. 

4.  Monohyperplasie:  Befallensein  nur  einer  Gliedmaße  oder  nur 
einer  Gesichtshälfte. 

5.  Partielle  Hyperplasie:  Es  sind  nur  Gliedmaßenabschnitte, 
meistens  die  distalen,  Hand  oder  Fuß,  Finger  oder  Zehen,  oder  einzelne 
andere  Körperteile  —  Nase,  Ohr,  Brust  —  vergrößert. 

Von  diesen  genannten  Untergruppen  reihen  sich  nach  der  Häufigkeit 
ihres  Vorkommens,  wie  folgt,  aneinander:  partielle  Hyperplasie,  Mono- 
hyperplasie, Hemihyperplasie,  gekreuzte  Hyperplasie,  symmetrische  Hyper- 
plasie. 

Jeder  Fall  bedarf  in  seiner  Bezeichnung  außerdem  noch  zweier  Bei- 
wörter, je  nachdem,  ob  der  Wachstumsüberschuß  harmonisch  oder  dys- 


Fig.  139.  Angeborener,  geki-euzter  Riesenwuchs  der  Ik.  Hand  und  des  r.  Fußes, 
ferner  mit  Lipombildung  am  Nacken  (c)  am  Rücken  und  in  der  Lendengegend,  sowie 
mit  Venektasien  der  Haut,  besonders  der  Brust  und  der  linken  Hand  {h,  i,  h,  l)  bei 
einem  jungen  Mädchen.  (Nach  Friedberg). 

harmonisch  (geordnet  oder  ungeordnet)  ist  und  je  nachdem,  ob  der  Fall 
hereditär,  heredo-familiär  oder  isoliert  ist ;  denn  zeigt  zwar  die  überwiegende 
Mehrheit  der  Beobachtungen  das  Auftreten  von  Wachstumsüberschuß- 
formen an  isolierten  Fällen,  so  ist  dennoch  die  Möglichkeit  eines  hereditären 
Faktors  nicht  zu  leugnen." 

Die  Fig^.  138 — 144  geben  am  besten  einen  Begriff,  worum  es  sich  bei 
diesen  Anomalien  gestaltlich  handelt. 

Eine  Abgrenzung  von  den  sogenannten  ,,elefantiastischen"  Erschei- 
nungen ist  nötig.  Kann  man  sich  auch  versucht  fühlen  von  ,,elefantiasti- 
schen  Formen"  des  partiellen  Riesenwuchses,  etwa  eines  Beines  und  Fußes 
(Fig.  1),  zu  sprechen,  so  soU  der  Begriff  ,, Elephantiasis"  doch  auf  die 
irgendwelchen  Gründen  zu  verdankenden  Verdickungen  der  Haut  oder 
der  Haut  und  darunter  liegenden  Weichteile  beschränkt  bleiben.  Wir 
stimmen  Esmarch  und  Kulenkampff  zu,  es  sei  dem  Verständnis  der 
Sache  förderlich,  hier  reine  Scheidungen  zu  machen.  Als  Riesenwuchs 
sollte  man  nur  bezeichnen,  was  in  der  Tat  dem  Begriff  eines  „riesig  Ge- 
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wachsenen"  entspricht,  bei  dem  es  sich  der  Hauptsache  nach  um  eine  über- 
große Anlage  aller  untereinander  in  proportionalen  Verhältnissen  stehender 
Gewebe  handelt."  Beachtet  man  solche  Gesichtspunkte,  dann  ist  es  auch 
nicht  nötig,  einen  „echten  Riesenwuchs"  vom  „falschen  Riesen- 
wuchs" zu  trennen  (vgl.  H.  Fischer).  Etwa  das  als  ,, echten  Riesenwuchs" 
zu  benennen,  das  im  Bereich  der  massigen  Gewebsvermehrung,  wie 
H.  V.  Brücke  sagt,  „ein  nach  Aufbau  und  Leistung  vollwertiges  Gewebe" 


Fig.  140a  u.  b.  Angeborener  partieller  Riesenwuchs  (Monohyperplasie)  eines  jungen 
Mädchens  von  17  Jahren.  Schon  bei  der  Geburt  war  das  r.  Bein  bedeutend  stärker  als 
das  linke,  besonders  die  1.  u.  2.  Zehe.  Am  Rücken  und  in  der  Leistengegend  eine  flache, 
weiche,  von  normaler  Haut  bedeckte  Geschwulst.  (Nach  Langsteiner  und  Stiefler; 
dieselbe  Person  ist  als  lljähriges  Mädchen  von  Fliegel  beschrieben  und  abgebildet  worden.) 

erkennen  läßt,  ,,also  für  den  Träger  zweckmäßig  ist"  läßt  sich  unseres  Er- 
achtens kaum  durchführen;  denn  in  solchem  Sinn  der  Zweckmäßigkeit 
gibt  es  kaum  einen  „echten  Riesenwuchs".  —  Dagegen  erscheint  die 
durch  H.  v.  Brücke  formulierte  Bestimmung  des  angeborenen  Riesen- 
wuchses als  auf  angeborener  Grundlage  beruhende  Massenvermehrung, 
der  Weichteile  sowohl,  als  der  Knochen  brauchbar.  Falsch  wäre  es  also 
anzunehmen,  es  sei  im  Fall  der  riesenwüchsigen  Erscheinung  prinzipiell 
nur  oder  insbesondere  eine  Größen-  oder  Raumzunahme  des  Skelettes 
bei  sonst  in  der  Masse  nicht  gesteigerten  Weichteilen  gegeben.  Vielmehr 
tritt  an  den  befallenen  Teilen  neben  der  Zunahme  der  Knochenform  an 
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Größe  stets  auch  eine  Hyperplasie  der  Weichteile  oder  bestimmter 
Weichteile  sehr  ins  Gewicht.  In  dieser  Hinsicht  wollen  wir  uns  an  die 
Ausführungen  von  Feriz  erinnern,  der  speziell  für  die  peripheren  Glied- 
maßenteile die  exzessive  Rolle  des  Fettgewebes  in  Verbindung  mit  der 
kongenitalen  Hyperplasie  der  übrigen  Gewebe  betrachtet  hat. 

Feriz  sagt  in  Zusammenhang  seiner  Untersuchungen  folgendes: 

„1.  Macrodactylia  simplex  congenita  ist  eine  primäre  Mißbildung  mit 
unbekannter,  wahrscheinlich  nicht  einheitlicher  Aetiologie,  bei  der  in  allen 
Dimensionen  und  Teilen  ebenmäßig  vergrößerte,  formal  wohlgebildete 
Glieder  zustande  kommen;  sie  ist  in  Parallele  zu  setzen  zu  den  Strahlen- 
mißbildungen,  der  Syndactylia,  Polydactylia,  Mikromelia  usw. 

2.  Die  Macrodystrophia  lipomatosa  progressiva  stellt  einen  sekundären 
Symptomenkomplex  dar,  der  sich  meist  im  extrauterinen  Leben  an  primär 
mißgebildeten  Gliedmaßen  ausbildet  und  charakterisiert  ist  durch  hyper- 
trophische und  dystrophische  Skelettveränderungen  und  durch  lokale  oder 
allgemeine  geschwulst- 
artige Wucherungen 
des  Fettgewebes,  wo- 
durch die  befallenen 
Glieder  in  unförmige 
Gebilde  verändert 
-werden." 

Auf  diese  Aus- 
führungen kommen 
wir  später  noch  ein- 
mal zurück. 

lieber  die  Halb- 
seitenhyperplasie  las- 
sen wir  kurz  Lang- 
steiner und  Stiefler 
sprechen;  beide  For- 
scher führten  aus,  es 
gehöre  zum  Begriff 
der  reinen  Hyperplasie 
die  gleichseitige  Mit- 
vergrößerung sowohl  der  sekundären  Geschlechtsmerkmale  wie  auch  der 
entsprechenden  inneren  Organe.  Erstere  wären  wiederholt  in  Mitteilungen 
bei  entsprechenden  Fällen  festgelegt  (Esau,  Lange  u.  a.).  Bezüglich  der 
letzteren  Forderung  lägen  entsprechende  Befunde  nur  in  sehr  geringer  An- 
zahl (Arnheim)  vor,  bzw.  man  habe  nur  an  einzelnen  Organen  eine  Ver- 
größerung fest  teilen  können  (Guillain  et  Bize),  was  sich  jedoch  durch 
die  Schwierigkeit  der  Sicherstellung  solcher  Befunde  und  durch  die 
Seltenheit  der  Obduktionen  erklären  lasse  (Cagiati).  Die  gleichseitige  Mit- 
Tergrößerung  der  Hirnhälfte  erscheine  durch  Befunde  von  Hallervorden 
und  von  Verse  gesichert. 

lieber  die  Häufigkeit  und  Geschlechtsgebundenheit  der  Halb- 
.seitenhyperplasie  läßt  sich  folgende  Liste  aufstellen: 


Fig.  141.  Zwei  Hände  mit  Riesenwuchs  und  Seiten- 
abweichung von  Fingern.  (Nach  den  Mitteilungen  von 
Ewald  und  von  W.  Gruber).  Die  Hand  mit  dem  ulna- 
wärts  abgebogenen  Zeigefinger  stammt  von  einem  20jährigen 
Mann,  die  andere  von  einem  24jährigen. 


Es  fand  angeborene  Hemihyperplasie 

der  Ik. 

Seite 


Reed  

Gesell   

Langsteiner  u.  Stiefler 


14% 
18% 
40% 


der  r. 

Seite 

30% 
35% 
60% 


bei  bei 
Männern  Frauen 


23 


30 


Summe 

44 
53 
76 
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Unter  Berücksichtigung  der  verschiedenen  Formen  und  Grade  ange- 
borener Hyperplasie  haben  Langsteiner  und  Stiefler  bei  130  Fällen, 
hat  ferner  Kuss  bei  210  Vorkommnissen  keine  Bevorzugung  des  einen 
oder  anderen  Geschlechtes  festgestellt.  (Für  weitere  61  Beobachtungen 
hat  Kuss  keine  Geschlechtsangabe  gefunden.)  —  Langsteiner  und  Stiefler 
haben  auch  keine  Rassenbevorzugung  finden  können. 

Unter  allen  Vorkommnissen  angeborener  örtlicher  Hyperplasie  sind 
die  gekreuzten  Formen,  ebenso  wie  die  symmetrischen  am  seltensten. 
Langsteiner  und  Stiefler  schätzen  für  jede  dieser  Möglichkeiten  einst- 
weilen eine  Bekanntgabe  von  14  Vorkommnissen.  Kuss  hat  im  ganzen 
38  Fälle  gezählt,  dabei  ergaben  sich  mehr  Vorkommnisse  symmetrischer 
Störung  als  solche  gekreuzter  Hyperplasie.  Auch  waren  Beobachtungen 
eines  halbseitigen  Riesenwuchses  dabei,  dessen  Träger  im  Bereich  der  anderen 
Körperhälfte  nur  durch  die  eine  oder  andere  umschriebene  Gliedmaßen- 

hyperplasie  auffielen;  das  sind 


Fig.  142.  Fig.  143. 

Fig.  142.  Kiesenwuchs  von  Zehen.  (Nach  Böhm.) 

Fig.  143.  Partieller  Riesenwuchs  der  Hand  eines  Kindes.  (Nach  Mitteilung  von 
Samuel  C.  Busey.) 

Von  allen  Riesenwuchsformen  sind  am  häufigsten  gesehen  worden 
die  Monohyperplasien  jeweils  einer  Gliedmaße,  wobei  die  unteren  Ex- 
tremitäten gegenüber  den  oberen  bevorzugt  erscheinen  ferner  die  par- 
tiellen Hyperplasien.  Beide  Formen  bevorzugen  im  Grad  ihrer  Erscheinung 
die  äußersten  Gliedmaßenteile  besonders,  jedoch  können  auch  gelegentlich 
proximale  Abschnitte  als  stark  beeinträchtigt  auffallen. 

Gerade  die  peripher  angeordneten  partiellen  Erscheinungen  des  ört- 
lichen Riesenwuchses  fallen  durch  das  Widerspruchsvolle,  Bizarre  ihrer 
Formveränderung  auf.  Hier  spielt  der  von  Feriz  untersuchte  Fettriesen- 
wuchs eine  besondere  Rolle.  Es  kommt  zu  Dystrophien  primär  angelegter 
Gewebsanteile,  zu  Hyperplasie  oder  sekundärer  Hypertrophie  anderer  — 


1)  Langsteiner  u.  Stiefler  nennen  auch  die  Hemihyperplasie  des  Gesichtes  allein 
eine  Monohyperplasie. 
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namentlich  des  Fettgewebes,  wobei  Inaktivitäts-  und  Druckatrophie  be- 
nachbarter Gewebe,  selbst  des  verlängerten  Skelettteiles  eine  Rolle  spielen 
mag.  In  anderen  Fällen  mag  hinter  der  Hyperplasie  der  Weichteile  die 
aktive  Beteiligung  des  Knochengerüstes  zurückstehen. 


Fig.  144.  Partieller  Riesenwuchs  des  linken  Unterschenkels  und  Fußes.  (Aus  der 
Bildersammlung  des  P.  I.  Göttingen.) 

Kuss  machte  den  Versuch,  aus  dem  Schrifttum  die  Mitteilungen  ört- 
lichen Riesenwuchses  nach  Körperhälften  und  nach  Extremitäten  getrennt 
aufzuzählen.  Er  fügte  dann  eine  Zusammenstellung  der  als  Makrodystrophia 
lipomatosa  bezeichneten  Beobachtungen  an.  Man  wird  beim  Durchlesen 
seiner  Angaben  finden,  daß  eine  scharfe  Scheidung  hier  in  vielen  Fällen 
nicht  möglich  ist.  Wir  lassen  trotzdem  hier  seine  Zusammenstellung  folgen, 
weil  sie  vielfaches  Material  für  die  weitere  Bearbeitung  dieser  Fragen  zu 
erkennen  gibt: 

Riesenwuchs  1)  der  ganzen  Körperhälfte  links. 

Bebend:  Linksseitige  Hypertrophie  der  oberen  und  unteren  Extremitäten  und  des  Ge- 
sichtes. Beiderseitige  Syndaktylie  der  2.  und  3.  Zehe. 

Bosio:  ISjähriges  Mädchen,  linksseitige  totale  Hemihypertrophie  (ohne  nähere  Angaben). 

Burchardt:  Mädchen,  linksseitige  Hypertrophie  einschließlich  des  Gesichtes,  der  oberen 
und  unteren  Extremität.  Naevi  vasculosi,  Varizen  und  Venektasien.  Chorioretinitis 
areolaris  dextra. 

Comby:       Linksseitiger  Riesenwuchs  beider  Extremitäten,  Naevi  vasculosi.  Zyanose. 

CozoLiNo:  6 1/2  Monate  alter  Junge  mit  Hypertrophie  der  linken  Körperhälfte  vom  linken 
Bein  nach  dem  Kopf  an  Stärke  allmählich  abnehmend,  erblich  nicht  belastet. 

Demme:      linksseitiger  Riesenwuchs  der  oberen  und  unteren  Extremität. 

Dietlein:  19]'ähriges  Mädchen,  angeborener  linksseitiger  Riesenwuchs,  ausgedehnte 
Venektasien  am  linken  Bein. 

Graetz:  Von  Mißbildungen  in  der  Familie  nichts  bekannt.  Mutter  hatte  einen  ZwiUings- 
abort,  eine  Zwillingsgeburt  und  ist  jetzt  wieder  zwillingsschwanger.  iy2iähriges 
Mädchen,  linke  Hälfte  größer  als  die  rechte.  Bei  der  Geburt  wurde  bereits  ein 
Divergieren  der  Finger  bemerkt  und  ein  Feuermal  auf  dem  Rücken.  An  der  Haut 
blaßbraune  Pigmentierungen  und  Erhabenheiten.  Die  größten  Unterschiede  weisen 
die  Extremitäten  auf,  und  zwar  die  untere  stärker  als  die  obere.  Keine  deutlichere 
Venenzeichnung  im  Bereiche  des  Kopfes,  dagegen  abnorm  starke  Venenzeichnung 
an  der  linken  unteren  Extremität. 


1)  RW.  =  Riesenwuchs. 
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Hoberg:  Männlicher  Fall.  Linksseitiger  Riesenwuchs  der  oberen  und  unteren  Extremität 

mit  Einschluß  des  Gesichtes. 
Kitaigorods  KAJA:  1  Jahr  1  Monat  altes  Kind.  Belastung:  Von  Mutters  Seite  Tuberkulose, 

Vater  Trinker,  Raucher.  Der  rechte  Mittelfinger  größer  als  der  linke. 
Ders.:  9  Monat  altes  Kind.   Vergrößerung  der  linken  Seite.  Großer  Nävus.  Belastung: 

Von  Vaters  Seite  Trinker,  Tuberkulose. 
Ders.:  6  Monate  altes  Kind  mit  Vergrößerung  der  linken  Körperhälfte.  Heredität  nicht 

nachzuweisen. 

Kyrklund:  Neugeborenes  Mädchen.  Gleich  bei  der  Geburt  konnte  man  feststellen,  daß 
die  linke  Seite  größer  war  als  die  rechte.  Geistig  normal.  Eltern  und  ein  später  ge- 
borener Knabe  gesund. 

Lewin:  Mädchen.  Linksseitiger  Riesenwuchs  mit  Einschluß  des  Gesichtes. 

Lockhart-Mummery:  Ein  durch  I81/2  Jahre  hindurch  beobachteter  Fall  von  Hemihyper- 
plasie.  Mit  21/2  Jahren  wurde  der  Knabe  zum  ersten  Male  beobachtet.  Die  linke 
Seite  war  größer  als  die  rechte.  Mit  41/2  Jahren  war  die  Differenz  noch  ausgesprochener. 
Auch  die  linke  Gesichtshälfte  war  in  ihrem  Wachstum  um  zwei  Jahre  voraus.  Mit 
21  Jahren  war  die  Wachstumsdifferenz  nahezu  geschwunden. 

Möbius:  Männlicher  Fall.  Mit  linksseitigem  RW. 

Mohr:  5  Monate  altes  Kind  zeigt  eine  komplette,  auch  Gesicht  und  Zunge  betreffende 

Hyperplasie  der  linken  Seite.  Keine  hereditäre  Belastung. 
Monot-Trelat:  Männlicher  Fall.  Linksseitiger  RW.  der  oberen  und  unteren  Extremität. 

Gesicht  symmetrisch.  Lokale  Erhöhung  der  Hauttemperatur.  Geistig  zurückgeblieben. 
Paterson  u.  Reynolds:  6  Monate  altes  Kind  mit  stärkerer  Entwicklung  der  linken  Thorax- 
hälfte, des  linken  Armes  und  Beines.  Die  Knochen  sind  auf  dem  Röntgenbilde  kräftiger 

entwickelt.  Keine  Asymmetrie  des  Schädels. 
Riecke:  Männlicher  Fall.    Linksseitiger  RW.  der  oberen  und  unteren  Extremitäten 

mit  Einschluß  des  Gesichtes. 
Tebrich:  Männlicher  Fall.    Linksseitiger  RW.  der  oberen  und  unteren  Extremitäten 

mit  Einschluß  des  Gesichtes.  Lokale  Erhöhung  der  Hauttemperatur.  Schaltzähne 

in  der  linken  Kieferhälfte. 
Tugendreich:        Linksseitiger  RW.  beider  Extremitäten.   Naevi  vasculosi,  Zyanose, 

Gesicht  symmetrisch. 

Wagner,  Paul,  lljähriger  Knabe  aus  vollkommen  gesunder  Familie.  Gleich  nach  der 
Geburt  linke  Körperhälfte  größer  als  die  rechte.  Links  und  rechts  blaurötliche  Flecken. 
Entwicklung  des  Kindes  normal.  Haut  und  Subkutis  an  der  linken  Wange  und  Lippe 
deutlich  größer  als  rechts,  ebenso  die  linke  Ohrmuschel.  Zähne  und  Kiefer  gleich, 
links  oben  und  unten  je  ein  Schaltzahn,  Zunge,  Mandel  und  Gaumenbögen  links 
größer.  Thoraxumfang  imd  die  bedeckenden  Weichteile  links  größer.  Innere  Organe 
ohne  Befund.  Linke  obere  imd  untere  Extremität  größer,  derber,  und  plumper. 
Messimgen  des  Knaben  im  Alter  von  2%  bzw.  9  Jahren  ergaben  ein  durchaus  pro- 
portionales Wachstum.  Die  hypertrophischen  Extremitäten  zeigten  größere  Kraft. 
Elektrische  Erregbarkeit,  Reflexe  auf  beiden  Seiten  gleich.  Linker  Ai'm  etwas 
wärmer.  Die  Haut  weist  zahlreiche  blaurote  Flecken  auf,  rechts  stärker  als  links. 
Untersuchungen  der  großen  Arterien  ergaben  keinen  Unterschied. 

Widemann:  Männlicher  FaU.  Linksseitiger  RW.  der  unteren  und  oberen  Extremität. 
Naevi  vasculosi  und  pigmentosi,  Varizen  und  Venektasien. 

Riesenwuchs  der  ganzen  Körperhälfte  rechts. 

Arnheim:  Fall  von  rechtsseitiger  kongenitaler  Hypertrophie  bei  einem  4  Monate  alten 
Mädchen  aus  gesunder  Familie.  Die  rechte  Gesichtsseite,  das  rechte  Ohr,  die  rechte 
Zungenseite  und  der  rechte  Arm  sind  vergrößert,  an  der  unteren  Extremität  ist  nur 
der  Tarsus  verbreitert  und  die  große  Zehe  verlängert.  Zahlreiche  Teleangiektasien, 
besonders  auf  der  rechten  Seite,  außerdem  zerstreute  Pigmentflecken  und  Naevi 
pilosi,  sowie  erweiterte  Venen  am  Thorax.  Starkes  Röcheln  beim  Atmen,  vielleicht 
liegt  ein  fötaler  Herzfehler  vor. 

Babonneix  et  Buizard:  Angeborene  halbseitige  Hyperplasie,  die  am  stärksten  das  rechte 
Bein,  weniger  den  rechten  Arm  und  die  rechte  Gesichtshälfte  und  kaum  den  Rumpf 
betrifft.  Veränderungen  am  Knochensystem  nicht  festzustellen.  Ausgedehnter 
Naevus  am  linken  Bein.  Keine  Funktionsstörungen.  Onkel  väterlicherseits  zeigt  eine 
ebensolche  Mißbildung  (?). 

Beuscher:  Rechtsseitige  Hyperplasie,  einschließlich  des  Gesichtes.  Syndaktylie  der 
der  2.  und  3.  Zehe  beiderseits.  Geistig  zurückgeblieben,  erblich  Polydaktylie  beider- 
seits. Strabismus. 

Brünig:  Männlicher  FaU.  Rechtsseitige  Hyperplasie  einschheßhch  des  Gesichtes.  S}ti- 

daktylie  der  2.,  3.,  4.  Zehe  beiderseits.  Angiom  der  Unterlippe. 
Coccheri:  41/2  Monate  altes  Kind  mit  rechtsseitiger  angeborener  Hyperplasie. 
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Dardani:  Angeborene  rechtsseitige  Hypertropliie  bei  einem  3  Monate  alten  Kinde. 

Feriz:      Rechtsseitiger  RW.  beider  Extremitäten  mit  Einschluß  des  Gesichtes. 

Fischer,  H.,  9jähriges  Mädchen.  Rechter  Arm  und  rechtes  Bein  dicker  und  länger.  Vor- 
wiegend war  das  Bein  betroffen.  Die  Glieder  waren  sonst  wohlgebildet.  Bei  Be- 
tastung schienen  keine  wesentlichen  Störungen  im  anatomischen  Bau  von  Muskeln 
und  Knochen  zu  bestehen.  Die  Venen  schimmerten  stärker  durch,  stellenweise  Stern- 
bildung. Gelenke  frei  beweglich.  Thorax  rechts  etwas  stärker  als  links.  Auskultation 
und  Perkussion  o.  B.  Abdomen  desgl.  Am  Kopf  und  Gesicht  kein  Unterschied.  Tem- 
peratur rechts  gleich  links,  Sensibilität  ebenso,  Farbe  der  Haut  normal. 

Heller:  Männlicher  Fall.  Rechtsseitiger  RW.  der  oberen  und  unteren  Extremität. 
Angiome,  Naevi  vasculosi,  Varizen,  Venektasien,  großer  Naevus  flammeus. 

Hermannides:      Rechtsseitiger  RW.  beider  Extremitäten  einschließlich  des  Gesichtes. 

Hornstein:  254  Monate  altes  Mädchen,  Mutter  geisteskrank.  Rechtes  Ohr  breiter  und 
dicker  als  das  linke.  Rechter  Arm  etwas  länger  als  der  linke.  Vor  allem  ein  großer 
Unterschied  an  den  Händen.  Rechtes  Bein  ebenfalls  länger,  am  meisten  der  Fuß. 
Die  Zehen  divergieren  stark. 

Humphry:  Rechtsseitiger  RW.  beider  Extremitäten  mit  Einschluß  des  Gesichtes 
und  der  Brust. 

Kitaigorodskaja:  6  Monate  altes  Kind,  Vergrößerung  der  rechten  Körperseite.  Am 
Nacken  großer  Nävus,  ebenso  am  rechten  Augenlid  und  über  dem  Kreuzbein.  Here- 
dität: Großmutter  mütterlicherseits  litt  an  Verfolgungswahn,  Vater  Neurastheniker. 

Dies.:  1  Jahr  1  Monat  altes  Kind  mit  Vergrößerung  der  rechten  Hälfte.  Heredität:  Von 
Mutters  Seite  Trinker,  Tuberkulose. 

Magni:  5^4jäliriges  Mädchen  mit  kongenitaler  rechtsseitiger  Hemihyperplasie. 

Monod-Trelat:  Rechtsseitiger  RW.  beider  Extremitäten.  Gesicht  symmetrisch. 
Lokale  Erhöhung  der  Hauttemperatur.   Geistig  zurückgeblieben. 

Ders.:  Männlicher  Fall.  Rechtsseitiger  RW.  des  1.,  2.,  3.  Fingers  und  der  ganzen  unteren 
Extremität.  Naevi  vasculosi,  Varizen  und  Venektasien. 

Raymond-Janet:  Rechtsseitiger  RW.  der  oberen  und  unteren  Extremität  bei  einem  $, 
erbKche  Syndaktylie  des  2.,  3.  Fingers  und  der  2.,  3.  Zehe.  Ektrodaktylie  des  4., 
5.  Fingers.  Epilepsie. 

Riegel:  $,  rechtsseitiger  RW.  der  Extremitäten.  Polydaktylie.  Atrophie  des  rechten 
Muse.  Ing.  dorsi.  Polydaktylie  erblich.  Gesicht  auch  hypertrophiert, 

Roubier:  Beschreibung  einer  bei  einem  Soldaten  angetroffenen  Hyperplasie  der  rechten 
Körperhälfte  und  der  Ohrmuschel,  die  alle  Gewebe  gleichmäßig  betraf. 

Ruch  et  Castanie:  Angeborener  R.  W.  der  rechten  Körperhälfte.  Besonders  groß  ist  der 
Unterschied  zwischen  den  unteren  Extremitäten.  Das  6  Monate  alte  Kind  zeigt  auch 
sonst  noch  Degenerationserscheinungen.  In  der  mütterlichen  Aszendenz  kommen 
Geisteskrankheiten  vor,  der  Vater  ist  Trinker. 

■Steffen:  MännKcher  Fall.  Rechtsseitiger  RW.  beider  Extremitäten  einschheßlich  der 
rechten  Gehirnhemisphäre.  Kryptorchismus,  Phimosis,  Hernia  umbilicalis,  Rachitis. 
Gesicht  symmetrisch. 

Stier:  MännKcher  Fall.  Rechtsseitiger  RW.  beider  Extremitäten  mit  Einschluß  des 
Gesichtes. 

TiLANus:  $,  rechtsseitige  fortschreitende  Hyperplasie  der  oberen  und  unteren  Extremität. 
Naevi  vasculosi,  Varizen  und  Venektasien. 

Trelat-Monod :  Männlicher  Fall.  Rechtsseitiger  RW.  der  Extremitäten.  Naevi  vascu- 
losi, Varizen  und  Venektasien,  trophische  Störungen,  lokale  Erhöhung  der  Haut 
temperatur.  Die  Akra  sind  normal. 

Wakefield:  Gjähriges  Mädchen  mit  kongenitaler  Hypertrophie  der  rechten  Seite. 

Wittelshöfer:  $,  rechtsseitiger  RW.  der  oberen  Extremität,  der  rechten  1.,  2.,  3.  Zehe. 
Syndaktylie  der  2.,  3.  rechten  Zehe.  Gesicht  symmetrisch. 

Riesenwuchs  der  ganzen  Körperhälfte  ohne  Angabe  der  Seite. 

Kopal:  14  Monate  altes  Kind,  totale  halbseitige  Hypertrophie  mit  Maki-oglossie  (die 
distalen  Partien  stärker).  In  der  Aszendenz  keine  Mißbildungen. 

Hyperplasie!)  der  rechten  Gesiehtshälfte. 

Kiwull:  ISjähriges  Mädchen,  Eltern  gesund.  Kongenitale  kolossale  Verdickimg  der  rechten 
Gesichtshälfte.  Der  Margo  supraorbitalis  starkvorgetrieben,  die  Wange  ganz  beträchtlich 


1)  Die  Benennungen  ,, Hyperplasie"  und  „Hypertrophie"  werden  von  den 
Bearbeitern  der  vorUegenden  Beobachtungen  ohne  Untertchied  gebraucht;  sachgemäß 
ist  es,  hier  von  ,,Hyperplas ie"  zu  sprechen.  In  diesem  Sinn  wurde  in  den  nach- 
iolgenden  Auszügen  zumeist  diese  Bezeichnung  eingesetzt. 


Schwalbe- Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  i. 
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verdickt,  rechtes  Auge  infolgedessen  fast  völlig  geschlossen.  Nase  und  rechter  Mund- 
winkel weit  nach  rechts  und  unten  verzogen.  Dicke  der  Ober-  und  Unterlippe  rechts 
auf  das  Dreifache  vermehrt.  Knochen  etwas  weniger  hypertrophisch,  ebenso  die  Zunge. 
Processus  alveolaris  oben  und  unten  um  das  Doppelte  breiter.  Zähne  zwar  gut  gebildet, 
doch  in  der  stark  gewucherten  Gingiva  völlig  vergraben.  Ohr  nicht  mitbetroffen. 
Keine  Naevi. 

Levi:  lOjähriges  Mädchen,  seit  der  Geburt  stärkere  Vermehrung  der  rechten  Gesichts- 
hälfte, an  der  alle  Gewebe  beteiligt  waren.  Stärkeres  Gebiß,  frühzeitiger  Zahnwechsel. 

Paterson  und  Reynolds:  13  Monate  altes  Mädchen  mit  Vergrößerung  der  rechten  Ge- 
sichtshälfte, besonders  der  Kiefer. 

Hyperplasie  der  linken  Gesichtshälfte. 

CuETius:  Kongenitale  Vergrößerung  der  linken  Gesichtshälfte  (hauptsächlich  der  Maxiila)' 
kombiniert  mit  einer  eigenartigen  Hautdystrophie,  Hypogenitalismus  und  einer  ab- 
normen Psyche.  Häutige  Syndaktylie  der  2.,  3.  Zehe  des  linken  Fußes.  Nävusbildung. 

Fischer,  H.,  7  Monate  alter  Knabe,  angeborene  Hyperplasie  der  linken  Gesichtshälfte, 
die  offenbar  gleichmäßig  auf  alle  Gewebe  verteilt  ist.  Die  Knochen  fühlen  sich  glatt  an. 
Die  Haare  sind  gleich  stark.  Sensibilität  und  Motorik  ungestört. 

Werner:  24iähriger  Mann,  in  dessen  Familie  angeblich  keine  Mißbildungen  vorgekommen 
sind.  Mit  kongenitaler  linksseitiger  Gesichtshyperplasie ,  die  im  Verhältnis  des 
übrigen  Körpers  mitgewachsen  sei.  Nur  eine  Stelle  unterhalb  des  linken  Auges  sei 
in  den  drei  Jahren  mehr  gewachsen.  Die  Vergrößerung  betrifft  Knochen  und  Weich- 
teile gemeinsam,  ebenso  Zunge,  Tonsillen,  Uvula,  Zähne  und  Ohr.  An  der  Vorder- 
seite des  Halses  großer  Nävus.  Kein  Speichelsekretionsunterschied.  Sensibilität, 
Motorik,  Wärme  beiderseits  gleich. 

Riesenwuchs  an  der  oberen  Extremität  linlis. 

Biebergeil:  Linker  2.,  3.  Finger. 
Ders.:  Ebenso  linker  2.,  3.  Finger. 

Boinet:  38jähriger  Mann  mit  vergi-ößertem  linken  Mittelfinger.  In  den  Interphalangeal- 
gelenken  ankylotisch.  Aeußerlich  normal  proportioniert,  auch  an  den  Weichteilen 
finden  sich  keine  Besonderheiten.  Mehrere  recht  große  Exostosen  um  die  Gelenke 
herum.   Keine  Erblichkeit. 

Busch:  Zeigefinger  der  linlten  Hand,  leichte  Ulnarabduktion  in  allen  Gelenken.  Arterien: 
nicht  erweitert  (,, Blutung  bei  der  Operation  nicht  beträchtlich"). 

Cestan:  Männlicher  Fall.    RW.  des  linken  2.,  3.  Fingers. 

Comby:  9,  RW.  des  linken  Armes.  Lokale  Zyanose. 

Curling  berichtet  von  einem  Abguß  der  linken  Hand,  an  der  der  Mittelfinger  hypertrophisch- 
war. Auffallend  war  hierbei  die  Angabe  von  Erblichkeit,  die  bis  dahin  einzig  dastand. 

Ewald:  RW.  des  2.,  3.  linken  Fingers  bei  einem  männlichen  Fall. 

Fiedler,  Männlicher  Fall.  RW.  des  linken  Mittelfingers,  Klinodaktylie. 

Fischer,  H.,  17jähriges  Mädchen  mit  Vergrößerung  des  linken  Zeigefingers,  der  nicht 
verkrümmt  oder  entstellt  war.  Beweglichkeit  nur  im  Grundgelenk. 

Ders.:  25jährige  Frau  mit  Vergrößerung  des  3.  linken  ulnarwärts  gekrümmten  Fingers. 
Das  Nagelglied  ist  das  breiteste.  Beweglichkeit  nur  im  Metakarpophalangealgelenk 
schwach,  die  anderen  Gelenke  steif.  Tast-,  Temperatur-,  Schmerzempfindung  herab- 
gesetzt. Sichtbare  Venenzeichnung. 

Flinker:  76jähriger  Mann,  dessen  linker  Zeigefinger  ulnanvärts  stark  gekrümmt  und  19  cm 
lang  war.  Die  Vergrößerung  soll  schon  bei  der  Geburt  vorhanden  gewesen  sein.  Der 
Finger  sei  aOmählich  weiter  gewachsen.  Die  Funktion  war  nicht  beliindert. 

Lejars:  $,  RW.  des  3.,  4.  Ik.  Fingers,  Klinodaktyhe. 

Ried:  Männlicher  Fall.  RW.  des  1.,  2.  Fingers  der  linken  Hand.  Die  linke  A.  radiab's 
schien  doppelt  so  stark  zu  sein  wie  die  rechte.  Temperatur  der  hypertrophischen 
Finger  angeblich  um  ein  paar  Grade  höher. 

Siccard:  Männhcher  Fall.  2.,  3.  linker  Finger. 

Steindl:  52jähriger  Schriftgießer  mit  angeborenem  Riesenwuchs  des  1.,  2.  Fingers  und 
der  radialen  Hälfte  der  linken  Hand.  Die  Finger  waren  vollkommen  funktions- 
fähig. Der  Zeigefinger  ulnar  abduziert.  Der  Unterarm  auch  etwas  länger.  Kaver- 
nomartiges  Gefäßnetz  am  Tenar.  Die  A.  brachiahs  in  ihrer  Wand  etwas  verdickt, 
pulsiert  übermäßig  stark.  Sensibilität  normal.  In  der  linken  seitlichen  Halsgegend 
großes  Venenkonvolut. 

Stembo:  Männlicher  Fall.  RW.  des  linken  Arms,  großer  Naevus  flammeus,  Naevi 
pigmentosi,  geistig  zurückgeblieben,  Gesicht  hyperplastisch. 

Wagner,  Paul:  24iähjiger  Mann  mit  angeborener  Makrodaktyhe  und  Syndaktylie  des. 
linken  2.,  3.  Fingers.  Fehlen  des  4.,  5.  Fingers  links. 
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Riesenwuchs  an  der  oberen  Extremität  rechts. 

Caola,  Männlicher  Fall.  R\V.  der  rechten  oberen  Extremität  und  der  ersten  drei  Finger. 
Im  Alter  von  19  Jahren  noch  offene  Epiphysenfugen. 

Fischer,  H.,  17jähriger  Mann,  dessen  rechter  Arm  um  3,1  cm  länger  als  der  linke  war. 
Hiervon  entfielen  1,9  cm  auf  den  Unterarm.  Die  Dicke  ist  gleichfalls  beträchtlicher. 
Wahrscheinlich  sind  Muskeln  und  Knochen  an  der  Hyperplasie  beteiUgt.  Die 
Knochen  fühlen  sich  glatt  an  bis  auf  eine  Exostose  am  Capitulum  radii.  Haut  nor- 
mal. Venenzeichmmg  reichlicher.  An  den  Fingerspitzen  flache  Geschwüre.  Heftige 
Schmerzen  im  Arm  seit  dem  16.  Jahr.  Sensibilität  herabgesetzt,  Druckempfindung 
ungestört.  Ellbogengelenk  gut  beweglich,  Handgelenke  behindert.  Extension  der 
Finger  unmöglich,  Beugung  langsam,  schwierig. 

Fumarola:  EW.  des  rechten  Daumens  bei  einem  Manne. 

Galvani:  18jähriger  Mann.    Beträchtliche  Hyperplasie  am  2.,  3.  rechten  Finger  mit 

seitlicher  Verkrümmung.  Geringere  des  Daumens.  Mittelhand  normal. 
Guersant:  4.,  5.  Finger  der  rechten  Hand. 

Humphry:  Männlicher  Fall.  2.,  3.  Finger  der  rechten  Hand,  Klinodaktylie. 
Katayama.:  Angeborener  RW.  des  rechten  1.,  2.  Fingers. 

LoLLi:  löjähi'iges  $,  RW.  des  rechten  Ai-ms  mit  Polydaktylie.  Subluxation  des  rechten 
Hüftgelenkes.  Gesamtentwicklung  verzögert,  aber  keine  Zeichen  endokriner  Stö- 
rungen. 

Nolda:  53 jähriger  Ai'beiter  mit  kongenitaler  Vergrößerung  des  rechten  Daumens,  der  in 
allen  seinen  Dimensionen  fast  doppelt  so  groß  wie  normal  war.  Das  einzige  Kind 
des  P.  hatte  einen  doppelten  Wolfsrachen.  Eine  Schwester  seines  Vaters  einen  ange- 
borenen RW.  einer  Zehe. 

Tailhefer:  5y2jähriges  Kind  mit  vergrößertem  4.,  5.  Finger  der  rechten  Hand.  Beugung 
nur  im  Grundgelenk  möglich. 

Willems:  Männlicher  Fall.  RW.  des  rechten  1.,  2.  Fingers. 

Riesenwuchs  an  der  oberen  Extremität  ohne  Angabe  der  Seite. 

Bamberger:  Verlängerung  des  einen  Daumens.  Bruder  der  P.  hat  ebenfalls  eine  solche 
Verlängerung,  doch  mit  einer  überzähligen  Phalanx.  Die  Mutter  soll  eine  ähnliche 
Mißbildung  gehabt  haben. 

Busch:  14jähi-iges  Mädchen.  3.,  4.  Finger  hyperplastisch.  Bewegungen  nicht  gestört. 
Die  Finger  wurden  blaurot  bei  Herabhängen  der  Hand. 

Paget:  1.,  2.  Finger  hyperplastisch. 

Power:  2.,  3.  (besonders  stark),  4.  Finger.  Besonders  an  der  Basis  der  Phalangen. 

Riesenwuchs  an  der  linken  unteren  Extremität. 

Dekester:  öOjährige  Frau,  deren  1.,  2.,  3.  linke  Zehe  vergrößert  und  unbeweglich  sind 
infolge  Gelenk-  und  Bänderverknöcherang.  ,,Es  handelt  sich  um  mehr  als  Riesen- 
wuchs, nämlich  um  einen  fötal  einsetzenden  und  bis  ins  reife  Alter  weiter  verlaufenden 
osteogenetischen  Vorgang." 

Duplay:  Männlicher  Fall.  RW.  des  linken  Beines,  großer  Naevus  flammeus,  Naevi 
vasculosi  und  pigmentosi.  Varizen,  Venektasien,  Hj'perhidrosis,  trophische  Störungen. 

Fischer,  H.:  ISjähriges  Mädchen,  dessen  2.  Zehe  des  linken  Fußes  um  das  Doppelte  ver- 
größert und  verdickt  ist. 

Habs:      RW.  der  linken  2.  u.  3.  zusammengewachsenen  Zehen. 

Hahn:  ?,  RW.  der  linken  2.,  3.  Zehe. 

Hulke:  ?,  RW.  der  linken  2.,  3.  Zehe.  Kavernome,  kavernöse  Umwandlung  der  A. 
iliaca  sin. 

Ihsan:  ßjähriges  Mädchen  mit  partiellem  RW.  der  2. — 5.  linken  Zehen. 

Pokahr:  Männlicher  Fall.  RW.  der  linken  2.,  3.,  4.  Zehen.  Kryptorchismus  beider- 
seits. Progressives  Wachstum.  Syndaktylie  der  2.,  3.,  4.  Zehen  rechts  und  links. 

Sandberg:  Männlicher  Fall.  RW.  der  2. — 5.  linken  Zehe.  Gefäßhyperplasie,  Varizen 
und  Venektasien.  Parästhesie,  trophische  Störungen. 

Tridon:  9jähriges  Mädchen  mit  kongenitaler  Vergrößerung  des  linken  Beines,  das  plump 
und  wurstförmig  ist.  An  Ober-  und  Unterschenkel  finden  sich  zahheiche  Naevi.  Es 
besteht  eine  leichte  funktionelle  Störung. 

Turschmid:  Beschreibimg  einer  Beobachtung  von  ungewöhnlich  großer  2.  linker  Zehe 
bei  einem  19jährigen  Manne. 

28* 
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Riesenwuchs  an  der  rechten  unteren  Extremität. 

Adams:  Männlicher  Fall.  Vergrößerung  des  rechten  Beines.  Großer  Nävus,  Hyper- 
hidrosis. 

Adler:  Sjähriges  Mädchen,  bei  dem  schon  unmittelbar  nach  der  Geburt  eine  Vergrößerung 
der  drei  ersten  Zehen  des  rechten  Fußes  auffiel.  Metatarsi  und  Weichteile  waren 
vergrößert. 

Baldazzi:  Ganz  besonders  große  und  dicke  rechte  untere  Extremität  bei  einem  Kinde. 

Keine  funktionelle  Störungen.  Auch  die  Knochen  waren  beteiligt. 
Biebergeil:  Beschreibt  einen  partiellen  RW.  am  rechten  Ober-  und  Unterschenkel 

und  am  rechten  Fuß  (namentlich  im  Gebiete  des  LisFRANCschen  Gelenkes. 
Braquehaye:  Männlicher  Fall.  Mit  Hyperplasie  des  rechten  Beines.  Großer  Naevus 

flammeus,  Naevi  vasculosi,  Varizen  und  Venektasien,  Hyperhidrosis.  Trophische 

Störungen. 
Davidson:  $,  RW.  des  rechten  Beines. 

DoRDU:  28jähriger  Mann  mit  kongenitaler  Vergrößerung  der  4.  u.  5.  rechten  Zehe.  Außer- 
dem ist  der  ganze  äußere  Fußteil  vergrößert. 

Duzea:  Männlicher  Fall.  RW.  des  rechten  Beines.  Großer  Naevus  flammeus  und 
Naevi  vasculosi.  Varizen  und  Venektasien.  Trophische  Störungen  mit  lokaler  Er 
höhung  der  Hauttemperatur. 

Fischer,  H.:  ISj'ähriges  Mädchen.  1.  u.  3.  Zehe  des  rechten  Fußes  waren  vergrößert. 
Beweglichkeit  und  Sensibilität  nicht  gestört. 

Ders.:  14iähriger  Knabe  mit  Hyperplasie  der  1.  u.  2.  rechten  Zehe. 

Flath:  Männlicher  Fall.    RW.  der  rechten  1.,  2.,  3.  Zehe. 

Galvani:  18jähriger  Mann  mit  Hyperplasie  der  1.,  2.  u.  3.  rechten  Zehe.  Der  Mittelfuß 
war  normal. 

GiRiBALDo:  7jähriges  Mädchen.  Kolossale  kongenitale  Vergrößerung  der  2.  rechten  Zehe 
(Länge  15  cm).  Die  Zehe  war  hakenförmig  nach  dem  Fußrücken  zu  umgebogen. 

Grünfeld:  Männlicher  Fall.  RW.  der  rechten  Großzehe.  Amniotische  Schnür- 
furche. 

Klaussner:  Männlicher  Fall.  R.  W.  der  1.,  2.  rechten  Zehe.  Trophische  Störungen.  Der 

Fuß  und  die  beiden  Zehen  waren  ankylpotisch. 
Klitpel-Trenaunay:  Männlicher  Fall.  RW.  des  rechten  Beines.  Einseitiger  großer 

Nävus  und  kleinere  Naevi  vasculosi.  Varizen  und  Venektasien.  Hyperhidrosis, 

trophische  Störungen. 

Külbs:  Männlicher  Fall.  RW.  der  rechten  unteren  Extremität.  Großer  Naevus  flammeus 
vasculosi. 

Neurath:  Kind  mit  arteriellem  RW.  des  rechten  Fußes  und  Syndaktylie  der  2.  u.  3.  Zehe. 

Red  ARD :      RW.  der  rechten  unteren  Extremität.  An  vier  Zehen  Syndaktylie. 

Saner:  13jähriges  Mädchen.  Angeborener  RW.  des  ganzen  rechten  Beines,  der  gleich- 
mäßig Knochen  und  Weichteile  betrifft.  Die  gesamte  Haut  ist  muttermalartig  ver- 
ändert, das  Bein  fühlt  sich  wärmer  an. 

ToRTo:  6jähriges  Mädchen.  Angeborener  RW.  der  rechten  Großzehe  und  des  ersten 
Metatarsus.  Beide  Phalangen  verdickt  und  vergrößert.  Gehen  nicht  behindert. 
Pathologische  Veränderungen  weder  an  den  Knochen  noch  an  den  Weichteilen. 
(Röntgenbild.) 

Widemann:  Männlicher  Fall.  RW.  des  rechten  Beines.  Kryptorchismus,  Naevi  pig- 
mentosi. 

Oertlicher  Riesenwuchs  ohne  Angabe  der  Seite. 

Horwitt:  Echter  angeborener  RW.  der  einen  unteren  Extremität.  Anamnestisch  nichts 
Besonderes. 

MoucHET  et  Belot:  3jähriger  Knabe  mit  kongenitalem  RW.  des  Fußes.  Allmählich 
zunehmende  Vergrößerung  des  Malleolus  internus  und  des  Talus,  welcher  auch  de- 
formiert war.  Die  Knochenkerne  aller  am  Tarsus  beteiligten  Knochen  traten  viel 
früher  auf,  als  es  der  Norm  entspricht.  Auch  die  beiden  ersten  Metatarsalia  waren 
vergrößert. 

ToRTo:  RW.  der  2.  u.  3.  Zehe  bei  einem  Själuigen  Knaben. 

Malirodystrophiai)  lipomatosa  halbseitig  rechts. 

Blumenthal:  halbseitiger  RW.  rechts  mit  Einschluß  der  rechten  GesichtshäKte. 
Rechter  2.,  3.  Finger,  rechte  2.,  3.  Zehe  waren  hyperplastisch,  ebenso  die  rechte  Mamma 
und  die  rechte  Glutäalgegend.  Großer  Naevus  flammeus  und  Naevi  vasculosi.  Lo- 
kale und  heterotrope  diffuse  Lipomatosis. 

1)  „Makrodystrophia  lipomatosa",  abgekürzt  „M.  1.". 
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Fischer,  H.,  liijähriges  Mädchen.  Halbseitiger  KW.  rechts  mit  Lipomatosis,  ausge- 
sprochene Venenerweiterung. 

Masmejeau:  Männlicher  Fall.  Totaler  rechtsseitiger  RW.  mit  Einschluß  des  Gesichtes 
und  Lipomatosis  des  rechten  Fußes. 

M.  1.  halbseitig  links. 

Monod-Trelat:  Männlicher  Fall.  Halbseitiger  RW.  links.  Lipomatosis  des  Beines. 
Naevi  vasculosi,  Varizen  und  Venektasien,  Klinodaktylie. 

M.  I.  im  Bereich  des  Gesichts  links. 

Pagenstecher:  Söjährige  Frau  mit  kongenitaler  Gesichtshyperplasie  links.  Im  5.  Lebens- 
jahr Exstirpation  eines  „Lipoms".  Nach  Abschluß  des  Körperwachstums  war  die 
Dickenzunahme  besonders  stark. 

M.  1.  im  Bereich  des  linken  Armes. 

Adams:       RW.  des  linken  2.,  3.  Fingers.   Lipomatose  des  linken  Unterarms.  Klino- 
daktylie. Zyanose  der  linken  Hand.   Naevi  vasculosi. 
Annandale:  RW.  des  2.,  3.  Fingers  mit  Lipomatosis. 
Busey:  $,  RW.  und  Lipomatosis  des  linken  3.,  4.,  5.  Fingers. 

Ders.:  Männlicher  Fall.  RW.  und  diffuse  Lipomatosis  des  1.,  2.  und  3.  linken  Fingers. 
Lokale  Verminderung  der  Hauttemperatiu.  Hyperhidrosis.  Knochen  knollig  und 
dick. 

Goldscheider- ScHOETz:  Männlicher  Fall.  RW.  und  diffuse  Lipomatosis  des  linken 
Almes.  Klinodaktylie. 

Gruber,  W.:  Männlicher  Fall.  RW.  und  diffuse  Lipomatosis  sowie  umschriebene  Lipome 
des  linken  Aimes  und  des  1.,  2.  Fingers. 

Klaussner:  Männlicher  Fall.   RW.  und  diffuse  Lipomatosis  des  linken  1.,  2.  Fingers. 

Klein:  $,  RW.,  diffuse  Lipomatosis,  Klinodaktylie  des  linken  Zeigefingers.  Fortschreiten- 
des Wachstum.  Auftreibung  der  Epiphysen.  Psychisch  sehr  reizbar. 

Köhler:  IBjähriger  Mann  mit  angeborenem  RW.  des  linken  Mittelfingers.  An  der  Volar- 
seite  Lipomatosis. 

Legal,  25jährige  Frau  mit  RW.  des  linken  Zeigefingers,  der  besonders  am  Ende  verdickt 
war.  t)as  Nagelglied  war  nach  ulnar  abgewichen,  die  Beweglichkeit  behindert.  Außer- 
dem bestand  am  Finger  ein  Rankenneurom  und  an  der  rechten  Schulter  ein  Nävus. 
Die  Weichsteile  vergrößert,  lappig. 

Lewin:  RW.  und  diffuse  Lipomatosis  des  linken  3.,  4.  Fingers. 

Million:  Männlicher  Fall.  RW.  und  diffuse  Lipomatosis  des  linken  Armes  und  des 
2.,  3.  Fingers.  Varizen  und  Venektasien.  Lokale  Erhöhung  der  Hauttemperatur. 
Rothschild,  N.  de,  u.  H.  Castanie:  Sjähriger  Knabe  mit  RW.  des  linken  2.,  3.  Fingers. 
Seit  einem  Jahr  besonders  starkes  Wachstum.  Das  „zellig  fettige  Gewebe"  war  be- 
sonders stark  entwickelt. 

Schulz,  ^,  RW.  diffuse  Lipomatosis,  umschriebene  Lipome  des  linken  Armes. 

M.  1.  im  Bereich  des  rechten  Armes. 

Adler:  RW.  des  rechten  Armes  und  des  1.,  2.,  3.  Fingers.  Lokale  diffuse  Lipomatosis, 
trophische  Störungen. 

Annandale:  ?,  RW.  und  SteUungsanomalie  des  rechten  Daumens,  Lipomatosis.  Ober- 
und  Unterarm  hyperplastisch. 

Bibergeil:  4  Monate  altes  Mädchen.  RW.  des  rechten  Mittelfingers.  Lipomatose  Ent- 
artung der  Subkutis,  Osteoporose  mit  Verfettung  des  Knochenmarkes,  Wucherungs- 
prozesse an  den  Epiphysen. 

Cazin:  ?,  RW.  und  diffuse  Lipomatosis  des  rechten  Zeigefingers. 

Deeg:  Ijähriges  Mädchen  mit  kongenitalem  RW.  des  rechten  2.,  3.  Fingers  und  der  zu- 
gehörigen Mittelhand  mit  Lipombildung.  In  der  Familie  keine  Krankheiten. 

Fischer,  H.,  ^^jähiiger  Knabe  mit  kongenitalem  RW.  des  r.  Ringfingers.  Nach  Ex- 
artikulation  des  Fingers  schnelles  und  konstantes  Fortschreiten  des  RW.  über  die 
Hand  und  den  ganzen  Arm,  Entwicklung  eines  Lipoms  unter  der  rechten  Achsel- 
höhle. Gefäße  normal. 

Fischer,  Walther:  52 jähriger  Chinese  mit  RW.  der  rechten  Hand  sowie  Knochen- 
und  Knorpelwucherungen,  Lipome  auf  der  Beugeseite  des  Ober-  und  Unterarms. 
Sensibilität  und  endokrines  System  normal. 

Friedberg:  ?,  RW.  und  diffuse  Lipomatosis  des  rechten  Arms. 
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Hinterstoisser:  7jähriges  Mädchen,  in  dessen  Familie  keine  Mißbildungen  bekannt 
waren.  RW.  des  2.,  3.  rechten  Fingers.  Die  Weichteile  mächtig,  weich,  wulstig. 
Klinodaktylie.  Die  Haut  hyperämisch,  Beweglichkeit  eingeschränkt. 

Huet:  ?,  RW.  und  Lipomatosis  des  rechten  Armes.  Hyperhydi'osis. 

Hümme:  ?,  RW.  und  diffuse  Lipomatosis  des  rechten  Zeigefingers. 

Jones:  ?,  RW.  diffuse  Lipomatosis  des  rechten  1.,  2.  Fingers. 

JouoN :  Es  handelte  sich  um  RW.  des  rechten  Arms  mit  mächtiger  Vergrößerung,  so  daß 
die  Amputation  vorgenommen  werden  mußte.  Die  weitere  Vermehrung  wurde  mit 
elastischer  Bindenuniwicklung  zu  hemmen  versucht. 

Lannelongue:       RW.  und  diffuse  Lipomatosis,  Syndaktylie  des  2.,  3.  rechten  Fingers 

Lewin:  Männlicher  Fall.  RW.  und  diffuse  Lipomatosis  des  rechten  1.,  2.  Fingers. 

Osler:  ?,  RW.  und  diffuse  Lipomatosis  des  rechten  Armes  und  der  rechten  Brustseite. 

Preiser:  RW.  und  diffuse  Lipomatosis.  Syndaktylie  des  2.,  3.  rechten  Fingers. 

Rose:  Männhcher  Fall.  RW.,  diffuse  Lipomatosis  des  5.  rechten  Fingers. 

SiLVESTRiNi:  11  jähriges  Mädchen,  bei  dem  seit  8  Tagen  nach  der  Geburt  übermäßiges 
Wachstum  des  rechten  Daumens  bemerkt  wurde.  Lipomatöse  Degeneration  der 
Unterhaut,  Osteoporose  und  Proliferation  im  Bereich  der  Epiphysenlinien. 

Southam-Walsh:  ?,  RW.  und  diffuse  Lipomatosis  des  rechten  1. — 3.  Fingers.  Naevi 
vasculosi. 

Tachard:  Männlicher  Fall.  RW.  und  diffuse  Lipomatosis  des  rechten  4.  Fingers. 
Wagner:  ISjähriger  Mann.  Die  rechte  Hand  war  seit  der  Geburt  hypertrophiert.  Seit 

dem  5.  Jahr  entwickelte  sich  ein  Lipom  auf  der  rechten  Brustseite  und  der  RW. 

ging  von  der  Hand  auf  den  Vorderarm  über.  Ueberall  am  Arm  bestanden  kleinere 

und  größere  Lipome.  Die  Venen  am  Handrücken  varikös  erweitert.  Funktion  nicht 

gestört. 

Winkler:  ?,  RW.  und  diffuse  Lipomatosis,  Klinodaktylie  des  rechten  4.  Fingers.  „Soll 

in  der  Familie  bereits  vorgekommen  sein". 
Wulff:  Männlicher  Fall.    RW.  und  diffuse  Lipomatosis,  Klinodaktylie  des  rechten 

1. — 3.  Fingers. 

Ders.:  32jähriger  Mann.  RW.  des  1. — 3.  rechten  Fingers,  der  von  Geburt  an  proportional 
dem  übrigen  Körperwachstum,  aber  in  der  letzten  Zeit  stärker  sich  ausgebildet  hatte. 
Klinodaktylie.  Arterien  gleich  stark. 

M.  1.  an  der  linken  unteren  Extremität. 

Boehm:  16jähriges  Mädchen.  Die  2.  linke  Zehe  vergrößert,  mit  einem  ,, Ballen"  am  vorderen 
Glied.  Haut  normal.  Fettpolster  an  der  Plantarseite.  Blutung  bei  der  Operation 
gering.  Die  Gelenkköpfe  waren  etwas  „difformiert". 

Busch:  20jähriger  Mann  mit  kongenitalem  RW.  der  1. — 3.  linken  Zehe.  Sjmdaktylie 
(der  Weichteile)  der  2.  und  3.  Zehe.  Wachstum  proportional,  in  den  letzten  Jahren 
besonders.  Fettpolster  in  der  Planta,  kleinere  Lipome  an  der  Vorderfläche  der  Tibia. 
Klinodaktylie.  Temperatur  und  Sensibilität  normal,  Funktion  gestört. 

Clar:  33jähriger  Mann  mit  RW.  des  linken  Beines,  besonders  distal,  kombiniert  mit 
Elephantiasis  und  Syndaktylie. 

Cruchet  et  Richaud:  15  Monate  altes  Kind  mit  riesiger  Hyperplasie  des  linken  Beines 
und  der  linken  Thoraxhälfte.  Vornehmlich  Hj'perplasie  des  subkutanen  Fettgewebes, 
aber  auch  Verlängerung  der  Extremität. 

Dubrueil:  ?,  RW.  und  diffuse  Lipomatosis  der  1. — 3.  linken  Zehe. 

Duplouy:  öjähriges  Mädchen  mit  angeborenem  RW.  des  linken  Fußes.  Das  Mißver- 
hältnis blieb  ungefähr  15  Monate  bestehen,  steigerte  sich  aber  von  den  ersten  Geh- 
versuchen derart,  daß  der  linke  Vorfuß  in  eine  unförmliche  Fettmasse  verwandelt  war, 
die  das  Gehen  vollkommen  unmöglich  machte. 

Feriz:  2  Jahre  2  Monate  altes  Mädchen.  Heredität:  Vater  der  Mutter  hat  von  Geburt 
an  ein  größeres  Knie  rechts.  Das  Kind  hatte  plumpe  Exostosen  und  Auftreibung  des 
Epicondylus  medialis  fem.  Die  2.  und  3.  Zehe  des  rechten  Fußes  waren  verwachsen 
und  vergrößert.  Im  1.  Lebensjahr  bestand  deutliche  Vergrößerung  und  es  bildete 
sich  ein  Lipom.  In  den  letzten  Monaten  auffallendes  Wachstum.  Die  Temperatur 
war  herabgesetzt,  die  Sensibilität  normal.  Die  Zehen  waren  abduziert  und  hyper- 
extendiert.  Nach  der  vorgenommenen  Operation  hat  sich  der  zurückgelassene  Haut- 
fettlappen erheblich  vergrößert.  Das  Kind  war  geistig  zurückgeblieben. 

Ders.:  3jähriger  Knabe  mit  kongenitalem  RW.  der  linken  3.,  2.  Zehe.  Von  der  Mutter- 
seite her  zeigen  viele  Vorfahren  Syndaktylie,  die  auch  bei  dem  Knaben  vorhanden 
ist.  Im  Verlauf  des  1.  Jahres  war  stärkeres  Wachstum  und  Entwicklung  einer  „Ge- 
schwulst" in  der  Planta  zu  beobachten. 

Fischer,  H.:  17jähriges  Mädchen.  Kolossale  Lipomatöse  des  linken  Beines,  verbunden 
mit  RW.  einzelner  Knochen. 
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TiscHER,  H.:  2jäliriger  Knabe  mit  angeborenem  RW.  des  ganzen  linken  Beines.  Wachstum 
proportional.  Liponiatosis  am  Fuß.  Keine  Funktionsbeschränkung.  Sensibilität  und 
Temperatur  normal.  Starke  Venenzeichnung. 

Habs:  ?,  RW.,  diffuse  und  umschriebene  Lipomatose,  SyndaktyKe  der  2.  und  3.  linken  Zehe. 

Dies.:  Männlicher  Fall.   RW.,  diffuse  Lipomatosis,  Syndaktylie  der  2.,  3.  linken  Zehe. 

Dies.:      RW.  und  diffuse  Lipomatosis  der  linken  2.  Zehe.  Trophische  Störungen. 

Dies.:  ?,  RW.  und  diffuse  Lipomatosis  der  3. — 5.  linken  Zehe.  Syndaktylie  der  4.  und 
5.  Zehe.  Weitere  umschriebene  Lipome. 

Higginbotham:  $,  RW.  und  diffuse  Lipomatosis  des  linken  Beines  und  der  1. — 3.  Zehe. 
Naevus  pilosus  und  Ueberbehaarung  in  der  Achselhöhle. 

Xessler:  Männlicher  Fall.  RW.  und  diffuse  Lipomatose  der  linken  3. — 5.  Zehe.  Syn- 
daktylie der  3.  und  4.  Zehe. 

Kleinknecht:  RW.  und  diffuse  Lipomatosis  des  linken  Beines. 

Million:  ?,  RW.  und  diffuse  Lipomatosis  der  linken  1. — 3.  Zehe.  Rezidivierende  Lipo- 
matosis. 

IIünchmeyeb:  Männlicher  Fall.  RW.  und  diffuse  Lipomatosis  des  linken  Beines.  Varizen 
und  Venenerweiterung. 

PiSANi:  Männlicher  Hindu.  RW.  und  diffuse  Lipomatosis  des  linken  Beines.  Varizen 
und  Venenerweiterungen.  Besonders  ausgeprägt  an  der  linken  1. — 4.  Zehe. 

Hendu:  12jähriger  Knabe  mit  M.  1.  der  linken  1.,  2.  Zehe.  Vergrößerung  innerhalb  eines 
Jahres  besonders  an  den  Knochen  und  den  Fettgeweben.  Haut  ohne  trophische  Stö- 
rungen. 

Senger:  14iähriges  Mädchen  mit  M.  1.  der  Außenseite  des  linken  Fußes  unterhalb  des 
Mall.  lat.  bis  zu  den  3  äußeren  Zehen.  Sohlenhaut  und  Fußrücken  stark  verdickt. 

Uebelin:  9  Monate  alter  Knabe  mit  M.  1.  der  linken  1.,  2.  Zehe.  Lipom  an  der  Fußsohle 
und  5  Lipome  an  der  linken  Körperhälfte.  Nach  Abtragung  der  Zehen  verstärktes 
Wachstum  und  Keloidbildung  der  Narben. 

W^eihe:  $,  M.  1.,  Syndaktylie  der  linken  2.,  3.  Zehe. 

W^ieland:  Männliches  Neugeborenes.  Linker  Fuß  von  einer  scharfen  Linie  ab  nach  unten 

vergrößert.  Die  2.  und  3.  Zehe  waren  verwachsen.  Haut  kühler,  Funktionsstörung. 

Nach  12  Monaten  Bildung  einzelner  knolliger  Geschwülste.  Rachitis. 
"Wind holz:  41iähriger  Mann  mit  M.  1.  der  linken  4.  und  5.  Zehe.  Eindrucksvolle  gi^oße 

Exostosen.    Lipomatose  und  beträchtliche  auf  Fettgewebsneubildung  beruhende 

Vergrößerung  des  Dickdarms. 
Wittelshöfer:  Männlicher  Fall.  M.  1.  und  Syndaktylie  der  linken  3. — 5.  Zehe.  Am  linken 

Fuß  Polydaktylie. 
Ders.:  M.  1.  und  Synaktylie  der  linken  1. — 3.  Zehe. 
Ders.:  M.  1.  der  linken  Großzehe. 

Zondek:  ßjähriges  Mädchen.  Linker  Fuß  vergrößert,  das  distale  Ende  stärker.  Der  RW. 
geht  bis  zu  einer  amniotischen  Schnürfurche. 

M.  1.  an  der  rechten  unteren  Extremität. 

Allingham:  ?,  M.  1.  der  1. — 3.  rechten  Zehe. 

Anderson:  M.  1.  der  rechten  1.,  2.  Zehe.  Naevi  vasculosi,  Lipomatose  auch  an  anderen 
Stellen. 

T3usch:  1  jähriges  Mädchen  mit  angeborenem  RW.  der  zusammengewachsenen  2.  und 

3.  rechten  Zehe.  Bedeutende  Fettgewebsbildungen  an  der  Plantarseite.  Anschwellung 

in  der  letzten  Zeit  mehr  als  proportional  gewachsen. 
CH.iRPENTiER:  Männlicher  Fall.  M.  1.  der  rechten  2.,  3.  Zehe.  Exostosen,  Sesambeine, 

Auftreibung  der  Epiphysen.  „Myxoma  glandulae  supraren.". 
Cuny:  $,  M.  1.  des  rechten  Beines.  Syndaktylie  rechts:  1. — 5.  Zehe,  linke  2.  und  3.  Zehe. 

Kavernome.  Lipomatosis  auch  an  anderen  Stellen. 
Fliegel:  lljähriges  Mädchen  mit  angeborenem  RW.  des  rechten  Fußes.  Die  vergrößerten 

Zehen  und  Lipome  nahmen  in  den  ersten  Lebensmonaten  besonders  zu.  Teilweise 

Ankylose  der  Interphalangealgelenke.  Mehrfache  Lipome  am  Rücken,  in  der  Lenden- 

und  Steißgegend,  am  Oberschenkel,  am  Fußrücken  und  der  Fußsohle.  Spina  bifida 

occulta.   Heredität:  Ein  späteres  Geschwister  hatte  eine  Meningozele,  ein  Bruder 

der  Mutter  Klumpfüße. 
Hofmann:  12jähriger  Knabe  (Eltern  und  9  Geschwister  gesund)  mit  M.  1.  der  1. — -3.  rechten 

Zehe,  die  seit  der  Geburt  vergrößert  waren.  Wachstum  besonders  in  letzter  Zeit  stärker. 

Vergrößerung  der  rechten  Beckenhälfte  (Röntgenbild).  Syndaktylie  der  2.  und  3.  Zehe. 
Jacobi:  Weibliches  Kind,  das  bei  der  Geburt  131/2  Pfund  wog.  Neben  RW.  des  rechten 

Fußes  fand  sich  ein  Lipom  des  rechten  Oberschenkels,  das  fast  das  ganze  Glied  umgab. 

Großes  Lipom  der  rechten  Rumpfseite,  auf  dem  sich  ein  großer  teleangiektatischer 

Fleck  vorfand. 
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Kapitel  VII. 


Lanz  de  Quervain:  M.  1.  der  rechten  1. — 3.  Zehe. 

Lewin:  M.  1.  des  rechten  Beines  mit  Syndaktylie  der  1. — 3.  Zehe.  Heterotope  Lipome. 

Talus  stark  vergrößert.  Verbildung  des  oberen  Sprunggelenkes. 
Manasse:  7jähriger  Knabe,  Kind  gesunder  Eltern  mit  M.  I.  der  ganzen  rechten  unteren 

Extremität.  Kryptorchismus,  kongenitale  Hydrozele. 
Prince:  M.  1.  und  Syndaktylie  der  rechten  1. — 3.  Zehe.  Polydaktylie. 
Saner:  2jähriges  Kind  mit  kongenitalem  Lipom  der  Fußsohle  und  Hyperplasie  der  2.,. 

8.  rechten  Zehe. 
Wagner:  4jähriger  Knabe  mit  M.  1.  der  1.,  2.  rechten  Zehe. 
Widemann:  Ijähriges  Mädchen.  M.  1.  und  Syndaktylie  der  rechten  2. — 4.  Zehe. 

M.  I.  ohne  Seitenangabe. 

Fischer,  H.:  Hand  eines  18jährigen  Knaben  mit  M.  1.,  welche  8  Pfund  wog. 
Legendre:  4y2.iä.hriges  Kind  mit  M.  1.  des  4.  und  5.  Fingers  und  der  ulnaren  Handfläche.. 
RouBiNOvic:  M.  1.  und  des  2. — 4.  Fingers.   Erbliche  Neurofibromatosis. 
Schmitt:  ?,  M.  1.  und  Syndaktylie  des  2.  und  3.  Fingers.  Verzögerte  Wundheilung.  Re- 
zidivierendes Lipom. 
Wittelshöfer:  M.  1.,  Syndaktylie  des  2.,  3.  Fingers. 

Billroth:  gjähriger  Knabe  mit  M.  1.  und  Syndaktylie  der  2.  und  3.  Zehe  und  des  Mittelfußes. 
BuROw:  ?,  mit  M.  1.  der  2.,  3.  Zehe  und  des  Mittelfußknochens.  Wachstum  in  der  letzten 
Zeit  besonders. 

Fischer,  H.:  2jähriger  Knabe  mit  M.  1.  am  vorderen  Teil  des  Fußes.  Beweglichkeit  ein- 
geschränkt. Temperatiu-  etwas  niedriger. 

Ders.:  Kongenitale  Lipombildung,  große  Abnormitäten  im  Verlauf  der  Venen.  Am  Knie 
großes  Lipom  und  ähnliche  Knoten  am  Oberschenkel.  Die  Geschwülste  greifen  durch 
alle  Gewebe  hindurch  bis  auf  den  Knochen. 

Guzman:  M.  1.  und  Syndaktylie  der  2.  und  3.  Zehe. 

Pazi:  11  Monate  altes  Kind  mit  M.  1.  der  2.,  3.  Zehe.  Fettanhäufung  zwischen  der  Musku- 
latur, keine  Veränderungen  der  Gefäßwände. 
Schmitt:  ?,  M.  1.  der  2.,  3.  Zehe. 
Widemann:  5 jähriger  Knabe  mit  M.  1.  eines  Fußes. 
Weihe:  M.  1.  und  Syndaktjdie  der  2.,  3.  Zehe. 
Wittelshöfer:  M.  1.  des  Beines,  Syndaktylie  der  2. — 5.  Zehe. 

Ders.,  ?,  M.  1.  und  Syndaktylie.  Diffuse  verbreitete  Lipomatosis,  starke  allgemeine  Fett- 
leibigkeit. 

Partieller  Riesenwuchs  im  Bereiche  beider  Körperhälften. 

Adda:  Männlicher  Fall:  4.,  5.  Finger  rechts,  1.,  2.  Zehe  links. 

Annandale:  ?,  Symmetrischer  RW.  beider  Großzehen.  Trophische  Störungen,  ständige- 

Reizungen  und  Entzündungen. 
Busch:  RW.  des  Mittelfingers  beider  Hände. 

Curling:  ?,  RW.  des  2. — 4.  rechten  Fingers  und  des  1. — 3.  linken  Fingers.  Der  linke 
Mittelfinger  im  ersten  Interphalangealgelenk  stark  ulnar  abduziert.  Passive  Beweg- 
lichkeit vorhanden,  aktive  nicht  gut.  Die  Finger  waren  kalt.  Tast-  und  Temperatur- 
empfindung nicht  beeinträchtigt. 

Kaufmann:  41jähriger  Mann  mit  RW.  des  1. — 4.  rechten  Fingers  und  3.- — 4.  zusammen- 
gewachsenen linken  Fingers.  Funktion  eingeschränkt,  da  Gelenke  total  versteift. 

Kitaigorods  KAJA  berichtet  in  zwei  Fällen  von  gekreuzter  Hemihyperplasie. 

Lewin:  Männlicher  Fall.  RW.  beider  Anne  und  Beine.  Naevi  vasculosi,  Varizen  und 
Venektasien,  Naevi  pigmentosi,  Hyperhidrosis,  Parästhesien,  Außerdem  RW.  der 
linken  Gesichtshälfte. 

Monod-Trelat:  Männlicher  Fall.  RW.  des  1. — 3.  Fingers  und  der  1. — 3.  rechten  Zehe, 

sowie  zweier  linken  Zehen. 
Red  ARD :  Männlicher  Fall.  RW.  des  rechten  Beines  und  der  linken  2. — 4.  Zehe.  Lokale 

Erhöhung  der  Hauttemperatur  rechts. 
Reissmann:  Männlicher  Fall.    RW.  der  rechten  Körper-  und  der  linken  Schädelhälfte.. 
Schwarz:  ?,  RW.  beider  Zeigefinger. 

Steffen:  RW.  der  rechten  Gesichtshälfte,  des  rechten  Armes  und  Beines  und  des 
linken  2. — 4.  Fingers.  Naevi  vasculosi,  Varizen  und  Venektasien.  Vasomotorische 
Störungen. 

Steinberg:  RW.  beider  Großzehen.  Parese  des  rechten  N.  peronaeus.  Erbliche  Taub- 
stummheit. 

Bessel-Hagen:  $,  RW.  der  Arme  und  des  Schultergürtels.  Rechts  sehr  ungleiches^ 
Wachstum:  infolgedessen  Radiusluxation,  Manus  valga,  die  beiden  Daumen  dorsal- 
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wärts  luxiert,  die  Köpfchen  der  Mittelhandkiiochen  gegeneinander  verschoben,  Finger 
fehlerhaft  gestellt.  Außerdem  fand  sich  ein  zu  beiden  Seiten  der  Mittellinie  sym- 
metrisch vorhandenes  Lipom. 

Friedberg:  RW.  des  5.  linken  Fingers  und  der  rechten  1. — 3.  Zehe.  Syndaktylie  der 
3. — 4.  Zehe.  Naevi  vasculosi,  Varizen  und  Venektasien.  Lipomatosis. 

Ideler:  Lipoma  congenitum  an  beiden  Füßen.  Die  drei  mittelsten  Zehen  sind  rechts 
und  links  mit  einer  Schwimmhaut  verbunden. 

Jacobsohn:  Sjähriges  Mädchen.  Vergrößert  waren  rechte  Wange,  rechter  Arm,  rechte 
Hand,  rechtes  Labium  malus,  linkes  Bein,  beide  Füße.  Die  Haut  sah  wie  marmoriert 
aus.  An  den  Füßen  dicke  Lipome.  Große  oberflächliche  Venennetze,  Varizen.  Geistige 
Entwicklung  zurück. 

Klaussner:  M.  1.  beider  3. — 5.  Finger.  Syndaktj^lie  rechts  8. — 5.  Finger, links  4. — 5.  Finger. 

Krakenberger:  M.  1.  und  Syndaktylie  beider  3.  und  4.  Finger.  Rechts  sind  die  Ver- 
änderungen stärker  und  betreffen  auch  den  2.  Finger. 

Langsteiner  u.  Stiefler:  3iähriges  Kind  mit  RW.  des  linken  Beines  und  rechten  Armes. 
Ausgedehnte  Teleangiektasien  der  linken  Gesichtshälfte. 

Dies.:  28jährige  Frau  mit  RW.  der  rechten  oberen  und  unteren  Extremität  und  der  linken 
Gesichtshälfte.  Vegetative  Störungen. 

Dies.:  lOjähriger  Knabe.  Vergrößert  waren  rechter  Arm  und  linkes  Bein,  rechte  Gesichts- 
und Thoraxhälfte,  Glutäalgegend  links.  Erweiterte  Sella  tmcica. 

Dies.:  21  jähriger  Mann  mit  RW.  der  rechten  GesichtshäKte,  des  rechten  Armes  und  des 
linken  Beines. 

Dies.:  11  jähriges  Mädchen.  RW.  beider  Füße. 

Dies.:  Ißjähriger  Knabe  mit  RW.  beider  Beine. 

Dies.:  Männlicher  Fall  mit  RW.  der  linken  Körperhälfte  und  des  rechten  Beines. 

Dies.:  RW.  der  rechten  Körperhälfte  und  des  linken  Mittelfingers. 

Machenhauer:  Männlicher  Fall.   RW.  des  2.  und  3.  Fingers  beider  Hände  und  der 

2. — 5.  linken  zusammengewachsenen  Zehen.  Hypospadie,  Angiome,  Naevi  vasculosi, 

Varizen.  Lipomatosis. 

Peiser:  3jähriger  Knabe.  Mit  RW.  der  2. — 4.  Zehe  beider  Füße  seit  der  Geburt,  späteres 
Uebergreifen  auf  den  Vorderfuß.  Hyperplasie  des  Fettgewebes.  1^  Jahre  nach  vor- 
genommener Operation  griff  das  Wachstum  auch  auf  die  5.  Zehe  über.  Nach  weiteren 
5  Monaten  wiederum  verstärktes  Wachstum. 

Räch:  M.  1.  der  1. — 3.  Finger  beider  Hände. 

Rose:  Männlicher  Fall.  M.  1.  der  1. — 3.  Zehe  beider  Füße.   Ki'yptorchismus.  Kolcssale 

razemöse  Venektasien,  Kavernome,  Venen  klappenlos.  Defekt  der  V.  sapha  magna 

und  fem.  rechts.  Syndaktylie  der  2.  und  3.  rechten  Zehe. 
Spreitzer:  12jähriges  Mädchen  mit  angeborener  M.  1.  beider  Füße.  Links  unter  der  Mamma 

ein  Lipom.  Exostosen,  raschestes  Wachstum  zwischen  2  und  7  Jahr. 
Stevenson:  Männlicher  Fall.  RW.  der  3. — 5.  bzw.  2. — 5.  Zehen  beider  Füße.  Die  linke 

Großzehe  fehlt.  M.  1.  vor  allem  rechts. 
Tridon:  7i/2jähriger  Knabe,  dessen  linkes  Bein  dünner  und  länger  war.  Starke  Varizen- 

bildung  am  linken  Oberschenkel  und  am  Rumpf.  Fettwülste  in  beiden  Achselgegenden. 

RW.  an  beiden  Zeige-  und  Mittelfingern. 
Wagner:  51jährige  Frau,  die  gesunde  Kinder  hat.  Beide  Füße  sind  unförmig  vergrößert 

und  mit  weichen  lappigen  Geschwülsten  versehen.  Schmerzloses  Geschwür  an  der 

Fußsohle.  Trophische  Störungen. 
Ders.:  14jähriges  Mädchen.  An  beiden  Füßen  ist  die  5.  Zehe  auf  das  Doppelte  vergrößert. 

Normale  Proportion,  gute  Beweglichkeit.  Syndaktylie  des  4.  u.  5.  Fingers  links. 
Weihe:  M.  1.  der  linken  1. — 3.  Zehe,  Syndaktylie  der  2.  und  3.  Zehe.  Auch  der  rechte 

Fuß  ist  etwas  vergrößert. 

Die  Durchsicht  der  voranstehenden  Zusammenstellung  von  Kuss 
läßt  erkennen,  daß  in  sehr  vielen  Fällen  neben  dem  Riesenwuchs  andere 
Erscheinungen  gestörter  Entwicklung  an  ein  und  demselben  Ei 
beobachtet  worden  sind.  In  dieser  Hinsicht  stehen  vornean  die  Erschei- 
nungen an  der  Haut  bzw.  dem  subkutanen  Gewebe.  Wir  meinen  hier  nicht 
die  Glätte  und  Dünnheit  des  äußersten  Hautüberzuges,  die  Langensteiner 
und  Stiefler  betonen,  während  Widenmann  für  seine  Beobachtungen 
ein  dickeres,  derberes  Integument  beschreibt,  sondern  wir  wollen  den  Blick 
auf  jene  Webungs-  und  Organisationsstörungen  des  Gefäß- 
apparates der  Unterhaut  lenken,  die  zur  Bildung  von  Venenerweite- 
rungen, von  Varizen,  von  Gefäßnaevi  führen,  seien  es  teleangiektatische 
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Naevi,  seien  es  hochrote  Feuermäler  im  Sinn  des  Naevus  flammeus,  seien 
es  tiefdunkelviolett  gefärbte  kavernomähnliche  Naevi  bis  hin  zu  angiom- 
artigen  Geschwülsten.  Daneben  spielen  Muttermal  er  im  Sinn  der  Pigment- 
flecken der  Haut  keine  kleine  Rolle.  (Sekundäre  Veränderungen  im  Gefäß- 
Nävusgebiet,  bzw.  im  Bezirk  der  venösen  Teleangiektasien  der  Haut  — • 
in  Form  entzündlicher  oder  exsudative  Komplikationen  sind  oft  genannt, 
z.  B.  bei  Friedberg;  sie  werden  in  den  folgenden  Zeilen  nicht  gesondert 
aufgeführt.) 

Venektasien  oder  Teleangiektasien  haben  vermerkt:  Arzheim,  Braque- 
HAYE,  Brüning,  Bürchardt,  Chassaignac,  Dietlein,  Duplay,  H.  Fischer,  Friedberg, 
FoucHER,  Graetz,  Grünfeld,  Heller,  Jacobi,  Klippel-Trenaunay,  Langsteiner- 
Stiefler,  Legal,  Lewin,  Machenhauer,  Monot-Trelat,  Münohmeyer,  Pisani,  Rose, 
Sandberg,  Steffen,  Steindl,  Tilanus,  Wagner,  Widenmann. 

Varizen  fanden:  Blumenthal,  Braquehaye,  Bürchardt,  Comby,  Devouges, 
Duplay,  Friedberg,  Heller,  Jacobsohn,  Klippel-Trenaunay,  Külbs,  Legal,  Lewin, 
Machenhauer,  Münchmeyer,  Monot-Trelat,  Pisani,  Sandberg,  Steffen,  Tilanus, 
Tridon,  Tillmann,  Widenmann,  Wittelshöfer. 

Naevi  vasculosi  (einscU.  Naevi  flammei)  beobachteten:  Adams,  Anderson, 
Arnheim,  Babonneix-Buizard,  Bassoe,  Blumenthal.  Braquehaye,  Bürchardt, 
CuRTius,  Devouges,  Duzea,  Duplay,  Foucher,  Friedberg,  Graetz,  Heller,  Herman 
und  Merenlender,  Kitaigorodskaja,  Klippel-Trenaunay,  Külbs,  Lewin,  Machen- 
hauer, Moltchanoff,  Monot-Trelat,  Rosenbaum,  Southam-Walsh,  Steffen,  STEareo, 
Tilanus,  Tillmann,  Tugendreich,  Wagner,  Wakefield. 

Pigmentierte  Naevi  haben  erwälmt:  Adams  (?),  Arnheim,  Duplay,  Lewin, 
Sauer,  Stembo,  Tridon  ( ?),  Widenmann.  (Das  Fragezeichen  hinter  Adams  und  Tridon 
bedeutet,  daß  wir  an  Hand  der  uns  zur  Verfügung  stehenden  Berichte  nicht  ganz  sicher 
wurden,  ob  es  sich  um  pigmentierte  oder  andere  Naevi  handelte.) 

Angiome  oder  angiomähnliche,  kavernöse  Bildungen  fielen  auf:  Brüning, 
CuNY,  Heller,  Hulke,  Machenhauer,  Steindl. 

lieber  ungewöhnliche  Behaarung  im  befallenen  Körpergebiet 
finden  sich  Angaben  bei  Arnheim,  Clae,  Langsteiner  und  Stiefler, 
Stier,  Wittpoth,  während  Higginbotham  von  der  Beobachtung  be- 
hahaarter  Naevi  berichtet  hat.  —  Hier  sei  eingefügt,  daß  gelegentlich  auch 
Zahnanomalien  gesehen  worden  sind,  namentlich  in  Form  von  sogenannten 
Schaltzähnen  (Tebrich,  Wagner). 

Abgesehen  von  den  diffusen  Vermehrungen  und  Verdickungen  der 
Fettgewebsanteile  des  subkutanen  Gewebes  fallen  mehr  umschriebene 
Lipombildungen  oftmals  ins  Auge. 

Solche  sind  beschrieben  von:  Adler,  Anderson,  Bessel-Hagen,  Blumenthal, 
CuNY,  Feriz,  H.  Fischer,  Fliegel,  W.  Gruber,  Rass,  Ideler,  Jacobsohn,  Jacobi, 
Langsteiner  u.  Stiefler,  Lewin,  Klaussner,  Pagenstecher,  Schulz,  Uebelin, 
Wagner.  Verbindung  des  örtlichen  Riesenwuchses  mit  der  v.  RECKLiNGHAUSENSchen 
Neurinomatose  kommt  vor  (Heusch,  Legal,  Jordan,  Perthes,  Pick,  Roubinovio, 

WiDEMANNN,  H.  V.  BrÜCKE). 

Seltener  dürften  jene  Fälle  angetroffen  werden,  die  durch  anatomische 
Zunahme  der  Muskulatur  und  durch  Zunahme  der  Muskelleistung 
riesenwüchsiger  Extremitäten  auffallen.  Hans  v.  Brücke  hat  neuerdings 
eine  entsprechende  Mitteilung  gemacht.  Er  steUt  den  Beobachtungen  von 
vermehrter  MuskeUeistung  (Chassaignac,  Ewald,  Hahn  —  auch  Wake- 
FiELDs,  Moltchanoffs  uud  Dardanis  Fälle  scheinen  hier  einschlägig  zu 
sein)  solche  entgegen,  bei  denen  eine  Beeinträchtigung  im  Gebrauch  des 
befallenen  Gliedes  gefunden  wurde  (Friedberg,  Hornstein,  Jordan, 
Wittelshöfer,  Zondek).  H.  v.  Brücke  weist  mit  Recht  auf  die  allgemeine 
Regel  hin,  je  ausgebreiteter  der  Fehler  des  Riesenwuchses,  desto  minder- 
wertiger sei  die  Gewebsbeschaffenheit. 

Die  Entwicklungs-  und  Wachstumsstörung  der  Gigantomelie  macht, 
abgesehen  von  Verlängerung  oder  Zunahme  des  Durchmessers 
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von  Skeletteilen,  auch  unregelmäßige  Auftreibungen,  Knollenbildungen 
im  Bereich  von  Epiphysen,  sowie  allerlei  Exostosen.  Das  einhüllende 
Periost  wird  gelegentlich  als  verdickt  angegeben.  Verbiegungen  oder  Rich- 
tungsabweichungen der  vergrößerten  Knochen  —  etwa  im  Sinn  über- 
triebener Klinodaktylie  —  sind  recht  gewöhnlich  für  riesenwüchsige  Zehen 
und  Finger.  Daß  bei  dem  gestörten  Gebrauch  so  übermäßig  aus- 
gewachsener Glieder,  an  denen  Zeichen  der  Gelenksankylose  namentlich 
im  Bereich  der  Phalangen  vorkommen  können  (Fliegel,  Klaussner, 
Nolda),  die  anderseits  manchmal  durch  Gelenkausrenkung  oder  Sub- 
luxation behindert  sind  (Bessel-Hagen,  Lolli),  Minderungen  der  inneren 
Knochenstruktur,  Porositäten,  Spongiosamangel  und  Zunahme  des  Fett- 
markes zur  Geltung  kommen,  ist  weiterhin  nicht  verwunderlich. 

Ueber  Exostosen  an  riesenwüchsigen  Teilen  des  Knochengerüstes  berichten:  Boinet, 

C  HARPENTIER,   FeRIZ,   H.  FiSCHER,   SpREITZER  Und  Wind  HOLZ. 

Gar  nicht  selten  finden  sich  im  Bereich  örtlich  hyperplastischer  Ex- 
tremitäten noch  andere,  recht  charakteristische  Mißbildungen;  darunter 
ist  an  erster  Stelle  zu  nennen  die  Syndaktylie;  auch  Polydaktylie 
ist  öfter  genannt  worden,  desgleichen  erhebliche  Klinodaktylie.  Seltener 
sind  ektrodaktyle  Erscheinungen  (Raymond- Janet) ^). 

Syndaktyle  Erscheinungen  bei  partieller  Hyperplasie  sind  beobachtet  worden 
von:  Berend,  Beuscher,  Billroth,  Busch,  Clär,  Cruchet  und  Richaud,  Cuny, 
CuRTius,  Friedberg,  Guzmann,  Habs,  Hofmann,  Lannelongue,  Kessler,  Klaussner, 
Krakenberger,  Lewin,  Machenhauer,  Neurath,  Pokals,  Preiser,  Prince,  Ray- 
mond-Janet,  Redard,  Rose,  Wagner,  Weihe,  Widenmann,  Wittelshöfer. 

Polydaktylie  finden  wir  angegeben  bei  Beuscher,  Lolli,  Prince,  Riegel, 
Wittelshöfer.  —  Bamberger  beschreibt  für  seine  Beobachtung  das  Bild  der  Hyper- 
phalangie. 

Klinodaktylie  erwälmen:  Adams,  Busch,  Goldscheider,  Fiedler,  Klein, 
Hinter  stoisser,  Lejars,  Monot-Trelat,  Hchoetz,  Wulff. 

Gelegentlich  sind  noch  andere  Mißbildungen  bei  Trägern  partiellen 
Riesenwuchses  genannt,  wie  Kryptorchismus  (Manasse,  Pokar,  Rose, 
Steffen,  Widenmann),  Hernia  umbilicalis  (Steffen),  Hypogeni- 
talismus  (Curtius),  Hypospadie  (Machenhauer),  Spina  bifida 
(Fliegel),  Wolfsrachen  (Nolda),  Strabismus  (Beuscher),  Steinberg 
schreibt  von  einem  einschlägigen  Fall  mit  erblicher  Taubstummheit. 

Auf  neurologische  Besonderheiten  von  Vorkommnissen  partieller 
Hyperplasie  haben  vor  allem  Langsteiner  u.  Stiefler  hingewiesen.  Auch 
Monot-Trelat,  Raymond- Janet  und  andere  sind  hier  zu  berücksichtigen. 
Verschiedene  Zeichen  geänderter  Funktion  des  autonomen  Nervensystems) 
in  Verbindung  mit  dem  Gefäßapparat  finden  sich  häufig  in  den  Mitteilungen 
der  Autoren,  so  namentlich  erhöhte  Hauttemperatur,  vermehrte  Schweiß- 
neigung, sodann  auch  trophische  Störungen  im  Bereich  des  Riesenwuchses. 

Bei  der  Durchsicht  der  Monohyperplasien  im  Bereich  der  Hände  und 
Füße  fällt  auf,  daß  die  verschiedenen  Finger  in  ungleicher  Häufigkeit  be- 
fallen sind,  und  zwar  stehen  Mittel-  und  Zeigefinger  vorne  an;  es  folgen 
Daumen,  Ringfinger,  Kleinfinger  in  fallender  Zahl. 

Für  die  oben  genannten  Möglichkeiten  riesenwüchsiger  Glieder  sind 
verschiedene  Weisen  des  Wachstums  festgestellt.  Man  findet  bei  den  von 
vornherein  riesenwüchsig  angelegten  Gliedern  fernerhin  mitunter  eine 
geringe  Wachstumstendenz.  Dies  äußert  sich  darin,  daß  das  Wachstum 
entweder  ganz  auf  einer  gewissen  Stufe  der  Größenentwicklung  stehen 

1)  Grünfeld  meldet  als  begleitende  Erscheinung  das  Vorkommen  amniotischer 
Schnürung  bei  partieller  Hypei-plasie ;  es  ist  nicht  anzunehmen,  daß  die  amniotische  Be- 
einträchtigung an  einem  echten  örtlichen  Riesenwuchs  schuld  sein  könnte. 
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bleibt  oder  daß  es  nur  proportional  dem  übrigen  Körperwaclistum  fort- 
schreitet. Anders  ist  es  bei  jener  Gruppe,  die  unter  dem  Namen  der  „Makro- 
dystrophia  lipomatosa  progressiva"  herausgenommen  wurde.  Hier  erfolgt 
das  Wachstum  zunächst  monate-,  unter  Umständen  jahrelang  proportional 
dem  gesamten  Körperwachstum.  Durch  irgendeinen  Reiz,  manchmal 
durch  eine  vorgenommene  Operation,  tritt  nun  plötzlich  ein  Schub  ver- 
stärkter und  regelloser  Zunahme  ein  (H.  Fischer,  Uebelin).  Es  ist  ohne 
\\eiteres  zuzugeben,  daß  für  solche  Fälle  die  Frage  berechtigt  erscheint, 
ob  es  sich  da  überhaupt  um  Mißbildungen  handelt. 

DuPLOUY  fand  bei  einem  Mädchen  in  den  ersten  15  Lebensmonaten  proportionales 
Wachstum  der  Glieder,  das  sich  von  den  ersten  Gehversuchen  an  plötzlich  steigerte.  In 
anderen  Fällen  ist  eine  äußere  Ursache  des  verstärkten  Wachstums  nicht  festzustellen. 

Auch  der  Zeitpunkt  der  "Wachstumszunahme  wird  verschieden  an- 
gegeben. 

Pagenstecher  fand  nach  Abschluß  des  Körperwachstums  die  Dickenzunahme 
ganz  besonders  ausgeprägt.  Lockh.^et-Mummery  fanden  bei  einem  18%  Jahre  lang 
beobachteten  Menschen  das  stärkste  Wachstum  im  Alter  von  214 — 414  Jahren;  zu  dieser 
Frist  lag  das  Bild  der  Makiodystrophia  vor,  während  mit  21  Jahren  die  Wachstumsdiffe* 
renz  ausgeglichen  war,  so  daß  man  nicht  mehr  von  einer  Fehlbildung  sprechen  konnte. 
Busch  fand  bei  vier  12,  20,  32  und  62  Jahren  alten  Leuten  mit  makrodystrophen  Einzel- 
heiten ,,in  der  letzten  Zeit"  das  stärkste  Wachstum.  Mitunter  befällt  das  pathologische 
Wachstum  einen  Körperabschnitt  in  zeitlichem  Anschluß  an  ein  Operation  eines  distal 
davon  gelegenen  durch  Makrodystrophie  verunstalteten  Gliedes. 

Eingehende  anatomische  Untersuchungen  einschlägiger  Vor- 
kommnisse stehen  in  Arbeiten  von  H.  Fischer,  Hofmann,  Wieland^ 
Uebelin,  Feriz  u.  a.  zur  Verfügung. 

Die  äußere  Haut  findet  sich  fast  durchweg  normal.  An  den  Stellen  entsprechend 
der  stärksten  Fettgewebs Wucherung  erscheint  jedoch  die  Epidermis  sehr  dünn,  so  als  ob 
sie  übermäßig  gedehnt  wäre.  An  der  Verdünnung  sind  alle  Lagen  der  Epidermis  gleich 
beteiligt.  Die  Papillen  sind  klein,  spärlich.  Die  Anzahl  der  Schweißdrüsen  verringert, 
ihr  anatomischer  Bau  normal  (Feriz).  Die  Haare  sind  gleichmäßig  entwickelt.  An- 
scheinend macht  sich  hier  eine  direkt  abflachende  Wirkung  durch  das  vermehrte  Fett- 
gewebe geltend,  eine  Dehmmgs-  bzw.  Druckatrophie  (Wieland).  Ln  Stratum  papilläre 
der  Lederhaut  bemerkt  man  zahlreiche  kapillare  und  präkapillare  Gefäße  mit  hohen 
Endothelsäumen ;  hin  und  wieder  trifft  man  kleinere,  nicht  scharf  begrenzte  Ansammlungen 
von  Lymphozyten  und  Plasmazellen,  die  meist  perivaskulär  liegen.  Curtius  fand  deut- 
liches Oedem  des  Koriums  (große  Gewebslücken),  Peiser  fand  die  Haut  saftreicher. 

Die  Subkutis.  Li  der  Unter  haut  fällt  vor  allem  das  stark  vermehrte  Fettgewebe 
auf,  das  den  betroffenen  Körperstellen  teilweise  monströse  Formen  gibt.  Meist  macht  es 
makroskopisch  nicht  gerade  den  Eindruck  einer  Geschwulst.  Die  Fettgewebsmassen 
sind  weder  irgendwie  begrenzt  noch  zeigen  sie  Neigung,  in  irgendwelche  Nachbargebiete 
hineinzuwachsen  (Feriz).  Das  Trabekelnetz  unter  der  Kutis  weist  normalen  Bau  auf 
und  ist  bedeutend  vergrößert,  so  daß  das  ganze  Fettgewebe  schon  mit  bloßem  Auge  so 
erschien,  wie  etwa  normales  Fettgewebe  mit  der  Lupe  betrachtet  (Feriz).  Bindegewebs- 
trabekeln  erkennt  man  hauptsächlich  in  ihrem  Verlauf  vom  Periost  zur  Kutis .  Mikroskopisch 
macht  das  Fettgewebe  durchaus  den  Eindruck  einer  vergröberten  und  vergrößerten  Wieder- 
gabe normaler  Verhältnisse.  Im  Fettgewebe  verlaufen  mitunter  ungemein  verdickte 
Venen,  die  nach  Feriz  in  den  Bindegewebstrabekeln  ziehen,  so  daß  die  Verdickung  der 
Adventitia  auch  durch  die  Trabekeln  vorgetäuscht  werden  kann.  Im  allgemeinen  ist  die 
Fettgewebsvermehning  nur  an  den  Stellen,  wo  auch  das  Skelett  hyperplastisch  ist,  nämlich 
bei  größerer  Ausdehnung  vorzugsweise  an  der  Beugeseite  der  Glieder,  der  Fußsohle  und 
der  Handfläche;  anderseits  berichtet  aber  Fischer  gerade  das  Gegenteil.  Auch  an  anderen 
Köi-persteUen  als  nur  an  den  partiell  hyperplastischen  kommen  teils  umschriebene  Lipome, 
teils  diffuse  Fettgewebsvermehrungen  vor. 

Gefäße.  In  der  Mehrzahl  der  Fälle  erweisen  sich  die  Ai-terien  gewöhnlich.  Teils 
wird  bei  der  Palpation  der  großen  Gefäße  kein  Unterschied  gefunden  (Wagner),  teils  wird 
ausdrücklich  erwähnt,  daß  die  Blutung  bei  der  operativen  Absetzimg  solcher  Glieder  nicht 
beträchtlich  gewesen  sei.  In  anderen  Fällen  fanden  sich  die  Arterien  dickwandig  erweitert. 
Hornstein  fand  die  Verdickung  der  Arterien  hauptsächlich  durch  eine  Zunahme  der 
muskulären  Media  bedingt,  Fischer  nannte  die  Ai-terien  eher  kiemer. 
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An  den  Venen  fand  Busch  folgende  Veränderungen:  „Die  Verdickung  der  Vene 
Tvird  nicht  durch  eine  Erweiterung  ihres  Lumens,  sondern  durch  eine  Hypertrophie  der 
Wandungen  hervorgebracht,  welche  so  dick  sind,  daß  die  durchschnittene  Vene,  auch 
wenn  sie  ganz  von  ihren  Nachbarteilen  getrennt  ist,  nicht  zusammenfällt,  sondern  mit 
runder  Oeffnung  klafft.  Trägt  man  an  einer  solchen  Durchschnittsstelle  einen  feinen 
Querschnitt  ab,  so  sieht  man  an  diesem,  wenn  er  auf  dem  Objektträger  liegt,  schon  mit 
bloßem  Auge,  besser  noch  mit  der  Lupe,  einen  Unterschied  in  den  Wandungen.  Zunächst 
■dem  Lumen  folgt  eine  Schicht,  welche  sich  in  nichts  von  einer  normalen  Vene  unterscheidet, 
und  um  diese  herum  liegen  in  konzentrischen  Schichten,  angeordnet  wie  die  Jahresringe 
eines  Baumes,  die  Teile  der  hypertrophierten  Wandung.  Zupft  man  mit  einer  Nadel, 
so  lösen  sich  die  konzentrischen  Schichten  in  der  größten  Ausdehnung  sehr  leicht  von  dem 
inneren  Teile,  welcher  wie  eine  normale  Venenwand  aussieht,  und  nur  an  einigen  Stellen 
ist  ein  inniger  Zusammenhang  zu  bemerken.  Bei  der  mikroskopischen  Untersuchung  ergibt 
■es  sich,  daß  die  konzentrischen  Teile  aus  ziemlich  locker  zusammengefügtem  Bindegewebe 
bestehen,  welches  von  vielen  elastischen  Fasern  dmxhsetzt  wird,  während  der  innere  Teil 
die  Schichten  einer  normalen  Venenwand  darbietet.  Somit  sind  die  konzentrischen  Schichten 
a.ls  bindegewebige  Auflagerangen  auf  der  normalen  Adventitia  zu  betrachten,  welche  die 
kolossale  Verdickung  der  Venenwand  bewirken.  Diese  Venen  befinden  sich  nur  zwischen 
dem  Fettgewebe,  an  anderen  Stellen  sind  die  Venen  normal.  Die  Abnahme  der  Stärke 
der  Venen  findet  allmählich  statt,  indem  nach  der  Peripherie  zu  die  Auflagerungen  immer 
spärlicher  werden,  bis  zuletzt  die  normale  Wand  bestehen  bleibt."  H.  Fischer  fand  die 
Venen  ebenfalls  dickwandig,  aber  auch  ihre  Zahl  vermehrt.  Wagner  nennt  neben  ver- 
dickten Wandungen  außergewöhnlich  große  Lumina.  Wieland  bezeichnet  ebenfalls  die 
Adventitia  als  verdickt. 

Ueber  die  Lymphgefäße  finden  sich  wenig  Untersuchungen.  Werner  gab  ihre  Zahl 
als  vermehrt  an. 

An  den  Nerven  fand  sich  außer  einer  Verdickung  der  bindegewebigen  Hüllen  (Legal, 
Wieland,  Steindl  u.  a.)  nichts  Besonderes.  Die  von  Hornstein  angegebenen  Blasen- 
zellen werden  von  ihr  selber  als  Zufallsbefund  bezeichnet.  Eine  Untersuchung  der  sym- 
pathischen Nervenfasern,  die  ja  mit  größeren  Schwierigkeiten  verknüpft  ist,  steht  aller- 
dings aus. 

Die  Muskulatur  zeigte  in  den  Fällen  nicht  so  monströs  entwickelten  Fettgewebes 
(Hornstein,  Fischer)  eine  gewisse  Hyperplasie.  Bessel-Hagen  fand  Muskelfasern 
des  Deltoideus  in  einer  Breite  von  durchschnittlich  60 — 105  y.,  gegen  33 — 60  [i.  in 
der  Norm.  Auch  eine  gewisse  Hyperplasie  der  Sehnen  ist  anzutreffen  (Fischer). 
Bei  den  Beobachtungen  kolossaler  Vermehrung  des  Fettgewebes  zeigen  sich  die  Muskeln 
völlig  atrophisch  und  nur  spurweise  vorhanden  (Fischer,  Pagenstecher,  Wieland), 
so  daß  man  auch  die  Muskelatrophie  als  eine  durch  das  vermehi-te  Fettgewebe  hervor- 
gerafene  und  duiT'h  die  Bewegungslosigkeit  der  unförmigen  Glieder  geförderte  Atrophie 
ansehen  kann. 

Knochensystem.  Die  röntgenologische  Untersuchung  der  Knochen  ergibt  in 
der  Regel  eine  geringe  Entwicklung  der  Kortikalis  (Hinterstoisser).  Im  Vordergrund 
stehen  dystrophisch  degenerative  Veränderungen  der  befallenen  Knochen.  Die  Knochen- 
straktur  ist  unregelmäßig.  Neben  größeren  und  kleineren  rundlichen  Aufhellungen  können 
unregelmäßige  Züge  von  Spongiosabälkchen  nachgewiesen  werden.  An  den  Epiphysen 
finden  sich  kolbige  Auftreibungen.  An  den  Ansatzstellen  der  Muskeln  vielfach  kartilaginäre 
Exostosen  (Windholz). 

Bei  der  anatomischen  Untersuchung  fällt  mitunter  eine  abnorm  leichte  Schneidbar- 
keit  des  Knochens  auf,  es  fließt  sehr  viel  Fett  ab  (Busch).  An  der  äußeren  Gestaltung 
z.  B.  der  Phalangen  fällt  auf,  daß  die  Diaphysen  verhältnismäßig  schmal  und  schlank  sind, 
während  die  Epiphysen  besonders  verbreitert  erscheinen  und  oft  pilzartige  Wucheningen 
und  Auftreibungen  zeigen  (Uebelin).  Andere  (Wieland)  finden  die  Epiphysenverbreite- 
rung  nicht  so  sehr  ausgesprochen  wie  die  Verlängerang. 

Das  Periost  erweist  sich  oft  als  durchweg  verbreitert.  Wieland  nennt  eine  Ver- 
dickung bis  auf  das  Doppelte.  Die  auffällige  Verbreiterung  kommt  dabei  vor  allen  Dingen 
der  Kambiumschicht  zugute.  Dort  finden  sich  Riesenzellen  mit  hellem  bläschenförmigem 
Kern,  die  nach  Fliegel  außer  Funktion  stehende  Ostoklasten  sind,  woraus  er  auf  eine 
gesteigerte  Resorption  schließt.  Feriz  fand  beide  Lagen  des  Periostes  um  mehr  als  das 
Doppelte  verdickt,  die  innere  Lage  außerordentlich  kernreich,  saftreich  und  stark  vasku- 
larisiert;  von  ihr  aus  gehen  zahlreiche  Gewebsknospen  in  die  Diaphyse  hinein.  Die  äußere 
Lage  ist  relativ  zellarm  und  besteht  größtenteils  aus  kräftigen  koUagenen  Fibrillen  und 
hyalinen  Fasern.  Die  Rindenschicht  fand  Busch,  mit  Ausnahme  der  Phalangenniitte, 
überall  so  dünn,  daß  sie  sich  wie  Papier  eindrücken  ließ.  Peiser  nennt  die  Kortikalis 
ebenfalls  dünn.  Hofjiann  bezeichnet  sie  als  dünn,  aber  äußerst  hart.  Wieland  beschrieb 
eine  Kortikalis,  die  aus  2 — 3  konzentrisch  gelagerten  Schichten  bestand.  An  den  Epi- 
physen ergibt  sich  in  allen  Altersstufen  eine  auffallende  Unregelmäßigkeit  in  der  Ver- 
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knöcherung.  Peiser  fand  die  Epiphysenfugen  teilweise  nicht  mehr  vorhanden,  an  Stellen, 
"WO  sie  aber  noch  da  waren,  lag  eine  Knorpelwucheiiingszone  mit  hoher  nicht  geradlinig 
abschließender  Säiüenbildnng.  Die  verkalkten  Knorpelzapfen  ragten  verschieden  weit 
in  die  Diaphyse  hinein.  Die  Epiphysenlinie  erwies  sich  in  entsprechenden  Fällen  als  voll- 
kommen zerklüftet  durch  aufsteigende  MarkpapiUen  mit  auffallend  vielen  Gefäßen  und 
Ostoklasten;  die  Knorpelzellen  wären  bereits  von  hellen  und  dunklen  Höfen  umgeben; 
diese  zeigten  degenerative  Vorgänge,  wie  körnigen  Zerfall  der  Grundsubstanz  (Uebelin). 
Feriz  fand  die  Epiphysen  zum  großen  Teil  rein  knorpelig,  hyalin,  zelkeich  und  reich 
vaskularisiert.  Die  Säulenzone  war  mir  an  einigen  Stellen  deutlich  zu  erkennen.  Sie  wurde 
dui-ch  plumpe,  längsovale  Haufen  von  KnorpelzeUen  ersetzt.  Hofmann  fand  auffallende 
Unterschiede  in  der  Schnelligkeit  des  Ossifikationsprozesses  nicht  nur  an  verschiedenen, 
sondern  an  ganz  dicht  nebeneinanderliegenden  Stellen  derselben  Epiphysenfuge,  nament- 
lich an  der  Seite  gegen  die  Diaphyse  hin.  Oefter  ergaben  sich  degenerative  Zustände  des 
Knorpels,  wie  sie  sich  beim  Altersknorpel  und  bei  der  Aithropathia  deformans  darstellen 
(Hofmann).  In  den  bereits  verkalkten  Knochen  fand  Feriz  zahlreiche  Lakunen  mit  Osto- 
klasten, so  daß  nur  wenige  Knochenbälkchen  die  Spongiosa  bildeten,  Befunde,  die  von 
allen  Autoren  bestätigt  werden.  Die  weitmaschigen  Hohhäume  waren  von  reinem  Fett- 
mark erfüllt. 

So  handelt  es  sich  beim  Knochen  keineswegs  um  eine  bloß  quantitative,  sondern 
um  eine  teils  mit  hyperplastischen,  teils  mit  dystrophischen  Vorgängen  einhergehende 
Wachstumsstörang.  Es  wird  ein  pathologischer  Knochen  angelegt,  der  dann  phj'siologi- 
scher,  oder  womöglich  noch  gesteigerter  Resorption  anheimfällt,  Symptome,  die  nach 
Wieland  unter  Zunahme  des  Riesenwuchses  einer  gewissen  Steigerung  unterliegen.  Horn- 
stein fand  bei  einem  Säugling  keine  Knochenveränderung,  Busch  dagegen  bei  einem 
20jährigen  kaum  ein  gehöriges  Knochenbälkchen,  es  war  alles  in  Fett  verwandelt.  Die 
kleineren  Knochen  waren  teilweise  unter  sich  dmxh  knöcherne  Ankylosen  verbunden. 
Zum  anderen  Teil  erschienen  die  Gelenkflächen  (erklärlich  durch  das  verschiedene 
Wachstum)  fazettiert,  so  daß  sie  schlecht  aufeinander  paßten;  die  Gelenkkapseln  erschienen 
mit  größeren  oder  kleineren  Zöttchen  besetzt,  die  aus  stellenweise  mit  Fettgewebe  ge- 
polsterten Faltungen  der  Synovialis  bestanden  (Busch).  So  erklärte  sich  die  schwere  Be- 
weglichkeit der  Glieder,  wie  die  anormale  Stellung  in  den  Gelenken. 

Eigene  Untersuchungen  von  Kuss  über  die  Histologie  riesen- 
wüchsiger  Finger  und  Zehen  von  Kindern  bestätigen  den  Reichtum 
an  Fettgewebe  der  Weichteile  und  des  Knochenmarkes.  Nur  im  Rinden- 
bereich der  Diaphysen  war  die  Knochenentwicklung  gehörig  dick;  jedoch 
wurde  der  dort  vorhandene  Knochenmantel  von  gröberen  Markgefäßen 
und  bindegewebsreichen  Marksprossen  sozusagen  von  innen  heraus  wieder 
dem  Abbau  zugeführt.  In  den  Abbaulakunen  machte  sich  dann  wieder 
Fettgewebe  breit,  während  außen  am  Schaftmantel  erneut  eine  Osteoid- 
anlagerung  zu  erkennen  war.  Den  Anteil  an  schwammiger  Knochensub- 
stanz fand  Kuss  außerordentlich  gering.  Die  Druckaufnahmeplatte  gegen- 
über den  Epiphysenfugen  war  durch  vielfache  Gefäßknospen  und  Faser- 
markknospen gehöhlt,  umgebaut,  verdünnt.  Der  Knorpel  selbst  erschien 
mit  einer  sehr  dünnen  Verkalkungszone  ausgestattet,  die  sich  recht  scharf 
vom  Knochen  schied.  Es  fanden  sich  kaum  Bälkchen  mit  Resten  eines 
verkalkten  Gitterwerkes.  Wo  sie  bestehen  blieben,  war  der  sie  umwandelnde 
Knochen  äußerst  gering.  Der  Epiphysenfugenknorpel  erschien  in  diesen 
kindlichen  Fällen  recht  hoch;  es  zeigte  beträchtliche  säulenförmige  An- 
ordnung von  Knorpelzellen.  Auch  die  kernartige  Verknöcherungsanlage 
in  der  Epiphyse  selbst  wies  ein  ganz  dürftiges  Knochenmark  und  sehr 
dünne,  squamöse  Bälkchen  auf.  Das  Periost  erschien  gewöhnlich;  seine 
Faserlagen  waren  dann  und  wann  außen  etwas  aufgesplittert  durch  dort 
entwickeltes  Fettgewebe.  Dieses  schob  sich  ein  zwischen  die  Sehnenansätze 
und  die  Knochenhaut,  ebenso  wie  reichliches  Fettgewebe  die  Unterhaut 
auspolsterte.  Am  Sehnengewebe  fand  Kuss  keine  Veränderung.  Die  Epi- 
dermis war  ziemlich  gleichmäßig,  am  Rücken  des  Fingers  vielfach  auf- 
fallend dünn,  arm  an  H aaranlagen,  auf  der  Beugeseite  entsprechend  dick, 
stark  verhornt,  nicht  sehr  reich  an  Schweißdrüsen.  Die  Gefäße  ließen  sich 
als  sehr  gut  entwickelt  feststellen,  was  dem  Gesamtbild  des  aufs  Doppelte 
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vergrößerten  und  verdickten  Fingers  entsprach.  Sie  waren  üppig  in  ihrer 
Wand,  ohne  daß  man  behaupten  konnte,  es  sei  ein  Teil  ihrer  Wand  bevor- 
zugt gewesen. 

In  der  Theoretik  des  Riesenwuchses  spielte  früher  die  Einbe- 
ziehung gewisser  elephantiastischer  Erscheinungen  ohne  Hyperplasie  des 
Skelettsystems  eine  große  Rolle.  Man  sollte  aber  nicht  alle  äußerlich  als 
Schwellungen  erscheinenden  Veränderungen,  etwa  wie  sie  infolge  von 
Kreislaufstörungen  bei  akardialen  oder  hemi-akardialen  Früchten  geseht  n 
werden,  kurzweg  als  ,, Riesenwuchs",  auch  nicht  als  ,, falschen  Riesenwuchs"' 
bezeichnen.  Die  Erklärung  hemi-akardialer  Oedeme  kann  für  die  Ent- 
stehung des  Riesenwuchses  nichts  beitragen  (H.  Fischer),  und  die  Heran- 
ziehung sogenannter  amniotischer  Schnürwirkungen  für  die  ursächliche 
Erklärung  von  peripherem  Riesenwuchs  (Kitaigorodskaja,  Malis,  Julius, 
Zondek)  verdient  Zweifel.  Erstens  werden  mitunter  Grübchen  und  Falten 
am  Körper  —  namentlich  wenn  sie  durch  ungleiche  Fettgewebspolsterung 
ungewöhnlich  tief  und  scharfrandig  erscheinen  —  irrtümlich  als  Zeichen 
amniotischer  Beeinträchtigung  angesprochen.  Zweitens  können  amniotische 
Einwirkungen,  ohne  am  Riesenwuchs  schuld  zu  sein,  begleitend  auch 
Früchte  mit  kongenitaler  örtlicher  Hyperplasie  treffen.  Die  große  Ueber- 
zahl  von  riesenwüchsigen  Erscheinungen  ohne  Nachweismöglichkeit  pla- 
zentarer Beeinträchtigung  spricht  eine  stärkere  Sprache  als  die  kleine  Zahl 
jener  Fälle,  für  welche  der  Befund  oder  die  Deutung  gewisser  Einzelheiten 
im  Sinn  amniotischer  Schädigung  gemeldet  ist.  Wir  sind  nicht  in  der  Lage, 
mit  Hilfe  solcher  mechanischer  Vorstellungen  das  Heer  der  verschiedenen 
Erscheinungen  des  Riesenwuchses  zu  erklären,  auch  nicht  unter  Ein- 
schaltung der  Vorstellung  besonderer  Kreislaufseigentümlichkeiten,  die  in 
Abhängigkeit  von  mechanischen  Beengungen  gegeben  gewesen  seien,  z.  B. 
venöser  Blutstauung  (H.  Fischer,  Sabrazes  u.  Cabannes). 

Monod-Trelat,  Lenstrup  u.  a.  griffen  auf  die  Gefäßnerven  als 
Vermittler  von  Ernährungsveränderungen  und  damit  veranlaßtem  partiellen 
Riesenwachstum  zurück,  konnten  aber  keine  erweisbare  und  überzeugende 
Unterlage  über  die  Art  der  Sympathikusschädigung  oder  -reizung  geben. 
Wie  Langsteinee  u.  Stiefler  schreiben,  leitet  diese  Theorie  über  zur  er- 
weiterten Anschauung,  es  steckte  hinter  der  Erscheinung  des  partiellen 
Riesenwuchses  ein  Problem  nervöser  Leistungsminderung.  Man  umschreibt 
das  Problem  mit  dem  (vorläufig  immer  noch  nicht)  geklärten  Begriff  der 
,,trophoneurotischen  Theorie".  Kuss  sagt  von  ihr,  sie  sei  weder  be- 
wiesen noch  mit  Beweisen  strikt  abzulehnen.  Aus  Ausführungen  von 
Orlow,  Duncker,  Heusch,  Bohrow  u.  Lenstrup  läßt  sich  das  Für  und 
Wider  ersehen;  über  Wahrscheinhchkeiten  gehen  diese  Einsichtnahmen 
nicht  hinaus.  Mit  Hinweisen  auf  erworbene  Formen  einer  partiellen 
Hypertrophie  bei  Syringomyelie  oder  auf  gewisse  parallele  Erscheinungen 
zu  der  von  RECKLiNGHAUSENschen  Neurofibromatosis,  die  ja  auch  am 
Sympathikus  Veränderungen  machen  kann,  ist  —  so  dankenswert  Ver- 
gleiche und  Anlehnungsversuche  sein  mögen  —  ist  ätiologisch  nicht  gedient. 
Aus  der  Betrachtung  von  Langsteiner  und  Stiefler  kann  man  die  ganze 
Unsicherheit  auch  des  trophoneurotischen  Deutungsversuches  herauslesen. 

Vielleicht  darf  hier  —  gerade  auf  Grund  der  häufig  mit  dem  Riesenwuchs  vereinten 
lipomatösen  Makrodystrophie  —  auf  ganz  neue  Untersuchungen  hingewiesen  werden, 
die  im  Rahmen  der  F.  WASSERMANNSchen  Forschung  über  Histologie  und  Wesen  des 
Fettgewebes  von  Fkajmz  Hausberger  ^)  angestellt  worden  sind.  F.  Wassermanns  Nach- 


1)  Hausberger,  Franz  H.,  Ueber  die  Innei-vation  der  Fettorgane.  Zeitschr.  f. 
miln-osk.-anat.  Forschung  36,  H.  2,  S.  231  (1934). 
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weis,  daß  das  Fettgewebe  Ausdrucli  woliliimschriebener  Organe,  der  Fettorgane  sei,  hat 
Hausberger  durch  experimentelle  Untersuchungsergebnisse  über  die  Innervation  der 
Fettorgane  weiterhin  sehr  gut  gestützt.  Für  die  Möglichkeit  einer  neurotischen  Theorie 
der  Makrodystrophia  lipomatosa  könnte  man  die  Erkenntnis  anführen,  daß  nach  Dui'ch- 
schneidung  entsprechender  die  Fettgewebe  versorgender  Nerven  eine  im  Normalfall  aller- 
dings begrenzte  Zunahme  des  Fettes  in  jenen  Fettgewebslagern  eintritt. 

Kuss  hat  in  seiner  Abhandlung  auch  der  hormonalen  Theorie  ge- 
dacht. Er  fand  mit  Recht  den  Hinweis  auf  die  bisher  beobachteten  Neben- 
befunde von  Kryptorchismus  und  Hypogenitalismus  als  zu  spärlich,  um 
daraus  Regeln  und  Gesetze  abzuleiten.  Anderseits  verweist  er  auf  die  von 
KiTAiGORODSKAJA  gemachte  Anmerkung,  daß  man  bei  Schmetterlingen  in 
Abhängigkeit  von  geschlechtshormonalen  Einflüssen  halbseitigen  Gigantis- 
mus hervorrufen  könne.  Auch  die  Mitteilung  von  Allaris  über  ein  partiell 
riesenwüchsiges  Kind  einer  akromegalen,  mit  Schilddrüsenstruma  behafteten 
Mutter  besagt  nicht  viel  im  Rahmen  all  der  anderen  Vorkommnisse  örtlicher 
Hyperplasie  ohne  solche  Voraussetzungen.  In  der  Tat  fehlen  jegliche  ab- 
weichende Sektionsbefunde  am  endokrinen  System  bei  einschlägigen  Riesen- 
wuchsfällen; das  ist  zu  berücksichtigen,  wenn  man  auch  zugibt,  daß  ein 
von  uns  heute  als  „normal"  bezeichneter  anatomischer  Befund  noch  keine 
absolute  Gewähr  dafür  geben  kann,  daß  die  Zusammenarbeit  der  endo- 
krinen Organe  gänzlich  ungestört  verlaufe.  Gg.  B.  Gruber  meint,  wenn 
wirklich  endokrine  Besonderheiten  für  die  Entstehung  monohyperplastischen 
Wuchses  etwa  der  Gliedmaßen  in  Frage  gezogen  werden,  dann  müsse 
man  aber  noch  an  andere  Umstände,  etwa  der  Bereitschaft  jener  Glied- 
maßen für  solch  hormonale  Störung  denken,  und  zwar  deshalb,  weil 
nicht  alle  Gliedmaßen  miteinander  von  dem  Wachstumsfehler  befallen 
werden. 

Manche  Forscher  suchten  in  Umständen  der  Keimanlage  das 
Wesen  des  örtlichen  Riesenwuchses;  man  bezeichnete  diese  Anschauung, 
der  wir  allein  schon  zustimmen  auf  Grund  obiger  Zusammenstellung  zahl- 
reicher begleitender,  zweifellos  greifbarer  Mißbildungen  der  Gliedmaßen 
wie  der  Haut,  bzw.  des  Gefäßgewebes,  als  „embryonale  Theorie". 
Cohnheim,  Ahlfeld,  Wieland,  Friedberg,  Bibergeil,  Ribbert,  Pick, 
Langsteiner  u.  Stiefler,  Uebelin  äußerten  sich  in  diesem  Sinne.  Aber 
über  vage  Vorstellungen  kam  man  hier  nicht  hinaus.  Auch  die  von  Gesell 
und  von  Werner  Hueck  vorgetragene  höchst  geistreiche  These,  es  handele 
sich  bei  der  vollständig  hemihyperplastischen  Form  des  Riesenwuchses  um 
den  geringst  divergierenden  und  zugleich  vollkommensten  Fall  einer  un- 
freien Doppelbildung,  so  daß  von  jeder  der  beiden  eineiigen  Keimanlagen 
je  eine  Hälfte  zur  medianen  Vereinigung  gelangte,  befriedigt  nicht;  denn 
diese  Anschauung  läßt,  wie  Langsteiner  u.  Stiefler  ebenfalls  dartaten, 
für  die  Erklärung  der  örtlichen  Gigantonielie  völlig  im  Stich.  Und  über 
KiTAiGORODSKAJAs  Vcrsuch,  ,,die  Entstehung  einer  hyperplastischen  Glied- 
maße als  Folge  einer  Vereinigung  der  überreifen  Knospen  übriger  Ex- 
tremitäten" anzusprechen,  urteilen  Langsteiner  u.  Stiefler  nicht  weniger 
skeptisch. 

Auch  die  Frage  der  Erblichkeit  angeborenen  partiellen  Riesen- 
wuchses ist  noch  nicht  weit  gediehen;  sie  verdient  aber  fernerhin  alle  Auf- 
merksamkeit. Denn  wenn  auch  einige  Vorkommnisse  mitgeteilt  sind,  in 
denen  familiäre  Häufung  entsprechender  Erscheinungen  berichtet  wird, 
so  ist,  soweit  wir  dies  im  Augenbhck  übersehen,  auch  hier  noch  die  Aufgabe 
gegeben,  möglichst  einwandfreie  ärztliche  Sippenuntersuchungen  mit  ein- 
gehender ärztlicher  Feststellung  der  etwaigen  hyperplastischen  Störungen 
durchzuführen.  Bisher  liegt  an  Hinweisen  vor: 
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Babonneix  lind  Buizard  berichten  über  halbseitigen  Riesenwuchs  mit  Bevor- 
zugung des  rechten  Beines  und  Nävusbildung  am  linken  Bein.  Ein  Onkel  auf  Vaters 
Seite  soll  eine  entsprechende  Mißbildung  gezeigt  haben. 

Bamberger  nennt  ein  Mädchen  mit  riesenwüchsigem  Daumen,  dessen  Bruder 
•dieselbe  Erscheinung  —  allerdings  noch  durch  HyiJerphalangie  vermehrt  —  dargeboten 
■habe.  Eine  ähnliche  Mißbildung  bestand  angeblich  bei  der  Mutter. 

Curlings  Mitteilung  bezieht  sich  auf  den  Abguß  einer  linksseitigen,  durch  Riesen- 
wuchs übergroßen  Hand  mit  der  Angabe,  es  sei  diese  Veränderung  eine  Erberscheinung 
gewesen. 

NoLDAS  Fall  wurde  durch  einen  53jährigen  Mann  mit  angeborener  Vergrößerung 
des  rechten  Daumens  verkörpert.  Ein  Kind  dieses  Mannes  sei  durch  einen  Wolfsrachen 
entstellt  gewesen.  Bei  einer  Schwester  des  Vaters  habe  eine  Zehe  des  rechten  Fußes  Riesen- 
wuchs gezeigt. 

Reed  stellte  bei  zwei  Geschwistern,  einem  Knaben  und  einem  Mädchen,  je  eine  totale 
rechtsseitige  Hyperplasie  festi). 

Russjajew  erwähnt  unter  4  Fällen  kongenitaler  Hyperplasie  eine  familiäre  Be- 
obachtung i). 

Winkler  gibt  von  einem  Mädchen  mit  Riesenwuchs  und  diffuser  Lipomatose,  sowie 
mit  Klinodaktylie  des  4.  Fingers  an,  es  seien  solche  Erscheinungen  in  der  Familie  der 
Trägerin  bereits  vorgekommen. 

WippoTH  führt  die  Beobachtung  des  Riesenwuchses  der  linken  Gliedmaße  bei  Mutter 
und  Sohn  an  i). 

Beachtenswert  ist  auch  noch,  daß  die  — ■  wie  wir  oben  sahen  —  mit  Gigantomelie 
nicht  selten  vereinigte  Erscheinung  der  Syndaktylie  bzw.  Polydaktylie  und  der  Klino- 
daktylie an  und  für  sich  allein  zu  den  erblastigen  Mißbildungen  gehören.  Man  vergleiche 
im  Zusammenhang  mit  örtlich  hyperplastischen  Erscheinungen,  die  in  den  fraglichen 
Fällen  im  Gegensatz  zu  den  begleitenden  Finger-  oder  Zehenmißbildungen  nicht  als  familiär 
erkannt  wurden,  Mitteilungen  von  Beuscher,  Raymond-Janet,  Riegel  u.  a. 

Soweit  unsere  Sammlung  einschlägiger  Feststellungen!  Man  muß 
■dem  Schlußsatz  von  Langsteiner  und  Stiefler  unbedingt  zustimmen: 
Es  ist  heute  am  wahrscheinlichsten,  die  Ursache  der  Hyperplasien  in  Stö- 
rungen frühester  Entwicklungsstadien  zu  suchen,  sei  es  vor,  sei  es  nach 
der  Befruchtung.  Weitere  biometrische  und  klinische  Studien  über  die 
Asymmetrie  sind  für  die  Vertiefung  unserer  genetischen  Kenntnisse  von 
größter  Wichtigkeit,  —  vor  allem  dann,  so  möchten  wir  hinzufügen,  wenn 
sie  in  zuverlässiger  Weise  etwaigen  Entwicklungsabarten  der  Gewebe  oder 
ganzer  Organanlagen  bei  Mitgliedern  der  Familie  und  der  weiteren  Sippe 
Rechnung  tragen. 
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5.  Arachnodaktylie. 

(Dystrophia  mesodermalis  congenita  [Typus  Marfan].) 

Von  B.  Valentin  (Hannover). 

Als  Dolichostenomelie  wurde  im  Jahre  1896  von  Marfan^)  ein 
Symptomenliomplex  beschrieben,  der  als  Hauptmerkmal  abnorm  lange, 
dünne  und  gekrümmte  Hände  und  Füße  aufweist.  Diese  Bezeichnung  wird 
heute  nur  noch  vereinzelt  gebraucht,  meistens  verwendet  man  statt  dessen, 
den  von  Achard  2)  1902  eingeführten 


Fig.  145.  Fig.  146. 

Fig.  145.  Terracotta.  Mitte  des  15.  Jahrhunderts.  Donatello?  Florenz,  Museo 
Nazionale. 

Fig.  146.  Crivelli,  Carlo.  Hl.  Magdalena  um  1485.  Berlin,  Kaiser  Friedrich- 
Museum. 

fingrigkeit).  Die  übergroße  Länge  und  Schmalheit  der  Finger  hat  durch 
ihre  Aehnlichkeit  mit  dem  Schönheitsideal  des  späten  Quattrocento  zu 
der  sehr  charakteristischen  Bezeichnung  ,,Botticellitypus"  oder  ,,Madonnen- 
fingrigkeit"  geführt  (s.  Fig.  145 — 146).    Diese  Bezeichnung  stammt  von 

1)  Marfan,  Jean-Bernard-Antoine,  geb.  23.  Juni  1858,  Professor  für  Kinder- 
heilkunde an  der  Med.  Fakultät  zu  Paris.  Zur  Namensdeutung:  ,,dohchos"  (griech.)  = 
lang;  ,,stenos"  (griech.)  =  schmal;  „Melos"  (griech.)  =  GUed. 

2)  Achard,  Charles,  geb.  24.  Juh  1860,  Professor  der  inneren  Medizin  an  der  Pariser 
Universität.  Zur  Namensdeutung:  ,,Arachne"  (griech.)  =  Spinne;  „Daktylos"  (griech.) 
=  Finger. 


456 


Kapitel  VII. 


J.  Bauer  (s.  Nobel).  Wie  bei  so  vielen  Systemfehlern  kann  man  auch 
hier  die  Beobachtung  machen,  daß  zu  dem  einen  zuerst  wahrgenommenen, 
weil  am  meisten  in  die  Augen  springenden  Merkmal  bei  näherer  Kenntnis 
noch  weitere  hinzutreten,  die  gleichfalls  als  zugehörig  zur  Veränderung 
und  als  wesentlich  betrachtet  werden  müssen.  So  ging  es  z.  B.  bei 
der  Osteopsathyrosis  von  der  seit  über  100  Jahren  ein  Teilsymptom 
bekannt  war,  nämlich  die  abnorme  Knochenbrüchigkeit,  welche  der 
Krankheit  ja  auch  den  Namen  gab,  bis  man  als  weitere  Symptome  die 
blauen  Skleren  und  die  Schwerhörigkeit  kennen  lernte. 

Bei  der  Arachnodaktylie  wußte  man  zuerst  nichts  von  den  ebenfalls 
als  typisch  anzusprechenden  Mißbildungen  des  Auges,  des  Herzens  usw. 
Und  wie  anfangs  die  Krankheit  als  extrem  selten  bezeichnet  wurde,  da 
bis  zum  Jahre  1928  (Kallius)  nur  etwa  18  Fälle  bekannt  waren,  so  wuchs 
die  Zahl  der  charakteristischen  sowohl  wie  der  abortiven  Fälle  beträchtlich, 
so  daß  sich  jetzt  an  Hand  der  etwa  100  Fälle  ein  gutes  Bild  ergibt. 

Die  Literatur  bis  1931  findet  sich  vollständig  bei  Weve,  dazu  kämen  die  teils  später 
erschienenen,  teils  übersehenen  Arbeiten  von  Albanese,  Bakker,  K.  H.  Bauer,  Bücklers, 
Eljasberg,  Esau,  Franceschetti,  Günther,  Gutschank,  Kollmakn,  Kurz,  Reckow, 
ScmnNCKE,  Schräder,  Schilling,  Viallefont  et  Temple,  Weber. 

So  kann  man  hoflen,  hinsichtlich  der  bisher  noch  ganz  unklaren  Aetio- 
logie  und  Pathogenese  allmählich  weiterzukommen.  Denn  auch  das  ist 
bezeichnend  nicht  nur  für  die  hier  in  Kede  stehende,  sondern  auch  für  andere 
Mißbildungen:  Während  noch  1929  W.  Müller  das  singuläre  Auftreten 
dieser  Anomalie  betonte  (,,Es  ist  bisher  kaum  in  einem  einzigen  Falle  eine 
famihäre  Belastung  oder  ein  familiäres  Auftreten  beschrieben  worden"), 
spricht  schon  1931  WEVE-Utrecht  die  Vermutung  aus,  ,,daß  die  Arachno- 
daktylie vielleicht  immer  ein  erbliches  und  familiäres  Leiden  darstellt, 
jedenfalls  viel  öfter,  als  man  bisher  geglaubt  hat.  Nur  muß  man  sich  nicht 
zufrieden  geben  mit  Mitteilungen  der  Patienten,  sondern  man  muß  die 
Familie  selbst  aufsuchen  und  untersuchen".  Den  Beweis  dafür  gibt  Weve 
selber,  dem  es  gelang,  durch  Nachforschung  in  den  Familien  der  Befallenen 
fast  zwei  Dutzend  neue  Fälle  zu  entdecken,  während  bis  dahin  überhaupt 
noch  kein  Fall  in  Holland  beschrieben  worden  war.  Auch  wir  konnten  an 
unserem  Material  wiederholt  erbliches  oder  familiäres  Vorkommen  fest- 
stellen (s.  später). 

Allerdings  ist  zu  bedenken,  daß  die  ,, klassischen"  Symptome  nicht 
immer  rein  und  vollzählig  vorhanden  sein  müssen,  um  eine  Beobachtung 
trotzdem  als  zugehörig  zum  Zustand  der  Arachnodaktylie  zu  bezeichnen, 
mit  anderen  Worten,  daß  das  Bild  sich  etwas  verwischt  hat,  seitdem  man 
gelernt  hat,  auf  diese  Abortivformen  zu  achten  (W.  Müller). 

Brock  hat  unterschieden  zwischen  obligaten  und  fakultativen  Sj'mptomen. 
Zu  den  obligaten  Symptomen  rechnet  er:  ,,1.  abnorme  Bildung  von  Händen  und  Füßen, 
charakterisiert  durch  übergroße  Länge  und  Schmalheit  der  Knochen,  sowie  verkümmerte 
Ausbildung  der  bedeckenden  Weichteile;  2.  minderwertige  Beschaffenheit  des  Gelenk- 
apparates im  Sinne  einer  abnormen  Beweglichkeit;  3.  abnorme  Dürftigkeit  der  Muskulatur; 
4.  außerordentliche  Mangelhaftigkeit  des  Fettpolsters;  5.  nahezu  obligat  erscheint  der  alte 
Gesichtsausdruck  der  Kinder."  Als  fakultative  Symptome  werden  von  ihm  aufge- 
zählt: Riesenwuchs,  Einschränkung  der  Beweghchkeit  (Kontrakturen)  in  verschiedenen 
Gelenken  neben  der  Gelenkschlaffheit,  Mißbildungen  des  Auges  und  Ohres,  kongenitales 
Vitium  cordis  usw.  (s.  Fig.  147 — 148). 

Die  am  längsten  bekannte  abnorme  Länge  und  Zartheit  der  Hände 
und  Füße  ist  nicht  nur  scheinbar  durch  die  geringe  Entwicklung  der  Musku- 
latur und  des  Unterhautfettgewebes  bedingt,  sondern  wirklich.  ,,Die  Maße 
am  Lebenden  ergaben,  daß  die  einzelnen  Abschnitte  des  Armes  durchweg 


1)  ,, Osteopsathyrosis"  (griech.)  =  Knochenbrüchigkeit. 
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länger  sind  als  die  des  Normalkindes,  daß  ferner  die  einzelnen  Teile  des 
Beines  die  gleichen  Längenmaße  zeigen  wie  beim  Kontrollkind,  und  daß 
schließlich  die  Breite  von  Fuß  und  Hand  erheblich  zugunsten  des  Kontroll- 
kindes  variiert.  Die  Umfangsdifferenz  von  Arm  und  Bein  ist  zuungunsten 
des  Patienten  sehr  beträchtlich,  so  daß  dadurch  die  Länge  der  Güeder  noch 
größer  erscheint,  als  sie  tatsächhch  ist".  (Bürger.) 


Fig.  147.  Fig.  148. 

Fig.  147 — 148.  ArachnodaktyKe  (Erich  S.,  14  J.)  mit  allen  obligaten  und  fakultativen 
Symptomen.  Beachte:  Hände  und  Füße,  Hochwuchs  trotz  schwerer  KyphoskoUose,  alter 
Gesichtsausdruck,  sehr  dünne  Arme  und  Beine.    (Beobachtung  von  B.  Valentin.) 

Weder  im  Röntgenbild  (s.  Fig.  149),  noch  bei  der  histologischen  Unter- 
suchung findet  sich  —  abgesehen  von  der  Verlängerung  und  der  abnormen 
Dünne  —  eine  pathologische  Veränderung:  „Fasse  ich  zusammen,  so  ergab 
die  Untersuchung  der  endokrinen  Drüsen  keinen  besonderen,  von  der  Norm 
abweichenden  Befund  ....  Die  Untersuchung  der  Knochen  ergab  keine 
Erklärung  für  die  lange  und  auffallend  grazile  Gestalt  der  Knochen  des 
Hand-  und  Fußskelettes  ....  Um  was  für  einen  Prozeß  es  sich  jedoch 
handelt,  bin  ich  nicht  in  der  Lage  zu  sagen".  (Schmincke.) 
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Albanese  exstirpierte  bei  einem  13jährigen  Mädchen  das  distale  Ende 
des  I.  Metatarsalknochens  und  fand  hier,  ebenso  wie  im  Röntgenbild  a» 
dem  I.  Metakarpalknochen  und  an  einzelnen  Phalangen  überzählige  Wachs- 
tumszonen. Die  histo- 
logische Untersuchung 
bestätigte  das  Vorhan- 
densein einer  schon  von 
Mery  und  Babonneix 
vermuteten  „Hyper- 
chondroplasie". 

Besonders  merkwür- 
dig ist  die  abnorme 
Schlaffheit  bestimmter 
Gelenke  auf  der  einen 
und  im  Gegensatz  dazu 
die  Kontrakturbildung- 
benachbarter  Gelenke 
auf  der  anderen  Seite. 
Die  Gelenkschlaffheit,  die 
zu  Subluxationen  und 
Luxationen  Veranlassung 
geben  kann,  ist,  ebenso 
wie  die  Verlängerung, 
auf  die  distalen  Ab- 
schnitte der  Extremi- 
täten beschränkt,  am 
auffallendsten  ist  dieses 
Symptom  an  den  Hand- 
sowie  an  den  Metakarpo- 
phalangealge  lenken  ausgebildet 
(s.  Fig.  150),  während  die  Schul- 
ter- und  Hüftgelenke  normal  sind. 

Bei  einem  unserer  Kranken  gelang^ 
es  z.  B.  ohne  Schwierigkeit,  die  ein- 
zehien  Handwurzelknochen  gegenein- 
ander zu  verschieben,  den  I.  mit  dem 
V.  Metkarpalknochen  in  Berührung  zu 
bringen,  den  Calcaneus  zu  luxieren  usw. 
Die  Kontrakturen  sind  besonders  deut- 
hch  an  den  Interphalangealgelenken; 
sie  werden  von  Kallius  durch  das  Miß- 
verhältnis in  der  WachstumsschneUig- 
keit  zwischen  Muskeln  und  Knochen 
erklärt:  ,,Da  es  sich  dabei  um  einen 
symmetrischen  Vorgang  handelt,  bei 
dem  primär  weder  die  Gruppen  der 
Beugemuskeln  noch  die  der  Strecker 
irgendwie  geschädigt  sind,  so  kommt 
es  entsprechend  der  überwiegenden 
Kraft  der  Beuger,  wie  überall  bei 
gleichsinnigen  Vorgängen,  generell  zu 
Beugekontrakturen." 

Nach  W.  Müllers  Beobachtung  ,, ähneln  diese  Kontrakturen  am  ehesten  den 
DupuYTRENSchen  Kontrakturen  insofern,  als  sie  wohl  im  wesenthchen  durch  die  In- 
sertionen der  Palmaraponeurose  an  Fingern  bedingt  sind,  jedenfalls  bei  meinen  Beobach- 
tungen sicher  nicht  in  den  Gelenken  selbst  lagen.  Man  könnte  versucht  sein,  anzunehmen, 
daß  diese  Verkürzungen  sekundär  durch  das  stärkere  Längenwachstum  der  Metatarsalia« 


Fig.  149.  Röntgenbild  einer  typischen  Arachno- 
daktyhe  (Marga  N.,  8  J.):  sehr  schlanke,  dünne  Meta- 
karpal-  und  Phalangealknochen.  (Beobachtung  von 
B.  Valentin.) 


Fig.  150.  Gelenkschlaffheit  bei  typischer 
Arachnodaktyhe  (Clärchen  B.,  9  J.).  (Beob- 
achtung von  B.  Valentin.) 
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bzw.  der  Grundphalangen  bedingt  seien,  denen  das  Wachstum  der  Aponeurosen  nicht  Schritt 
zu  halten  vermochte." 

Nach  früheren  Erfahrungen  hatte  Günther  die  Ansicht  geäußert,  daß  die  Arachno- 
daktylie durch  keine  bestimmte  Schädelform  ausgezeichnet  sei.  Weve  war  dagegen  auf 
Grund  seiner  eigenen  Fälle  und  der  kasuistischen  Literatur  zu  der  Meinung  gekommen, 
daß  der  Schädel  bei  dieser  Anomalie  ,, überwiegend  dolichokephal"  sei.  In  einer  neueren 
Arbeit  kommt  Günther  zu  dem  Schluß:  ,, Solange  genaue  Messungen  bei  einer  größeren 
Zahl  von  Fällen  m'cht  vorliegen,  kann  man  nicht  mit  Sicherheit  sagen,  daß  die  Arachno- 
-daktyhe  mit  einer  Neigung  zur  Dohrhokephalie  verbunden  sei." 

Verbiegungen  der  Wirbelsäule  und  starke  Platt-Knickfüße 
sind  auf  allen  Abbildungen  der  in  der  Weltliteratur  niedergelegten  Beob- 
achtungen zu  sehen,  wenn  auch  in  der  betreffenden  Abhandlung  selber  nicht 
stets  besonders  darauf  hingewiesen  ist.  Zu  uns  als  Orthopäden  brachten 
die  Eltern  gerade  wegen  dieser  Wirbelsäulenverbiegung  und  wegen  der 
Plattfüße  die  Kinder,  und  erst  bei  genauerer  Untersuchung  wurden  noch 
andere,  teils  obligate,  teils  fakultative  Symptome  gefunden. 

Die  Verbiegung  der  Wirbelsäule  besteht  meist  in  einer  deutlichen  Kj'phose  der  oberen 
und  mittleren  Brustwirbelsäule  mit  kompensatorischer  Lordose  der  Halswirbelsäule; 
auch  seitliche  Verbiegungen  sind  bei  den  ausgesprochenen  Fällen  mehr  oder  weniger  oft 
vorhanden.  Besonders  stark  tritt  die  Kyphose  bei  den  Patienten  mit  abnormer  Körper- 
größe in  Erscheinimg  (s.  Fig.  147 — 148).  Ob  diese  Verkrümmungen  der  Wirbelsäule,  die  extrem 
starken  Plattfüße  und  andere  Deformitäten,  wie  der  im  Verhältnis  zur  abnormen  Körper- 
größe zu  kleine  Brustumfang,  die  Hühnerbrust  usw.,  als  ,, Folgen  abnormer  Struktur  von 
Muskeln,  Sehnen  und  Bändern,  eventuell  auch  von  Zwischenwirbelscheiben"  (Weve), 
demnach  als  sekundäre  Belastungsdeformitäten  aufzufassen  sind,  steht  noch  dahin  und 
bleibt  weiterer  Forschung  vorbehalten.  Ich  neige  mehr  der  Ansicht  zu,  daß  wir  es 
mit  einem  koordinierten,  also  idiopathisch  mit  der  Anomalie  selber  angeborenen 
und  oft  vererbten  Fehler  in  der  Entwicklung  der  Wirbel  etc.  zu  tun  haben,  deren  Ver- 
anlassung wir  bisher  nicht  kennen.  Zum  Teil  mag  die  vermehrte  Lordose  der  Halswirbel- 
säule auf  das  mangelhafte  Sehvermögen  (Myopie)  zurückzuführen  sein,  wie  es  bei  sehr 
vielen  Patienten  beobachtet  wird. 

Weve  gebührt  das  Verdienst,  sich  als  erster  mit  den  kongenitalen 
Augenabweichungen  genauer  beschäftigt  zu  haben.  Nach  ihm  wird 
doppelseitige  kongenitale  Linsenluxation  (bzw.  Subluxation)  in 
wenigstens  einem  Drittel  der  Fälle  beobachtet,  in  fast  der  Hälfte  der  Fälle 
zu  gleicher  Zeit  mit  kongenitalen  Fehlern.  Die  Linse  ist  aber  nicht  nur 
verlagert,  sondern  auch  in  ihrer  Form  selber  verändert,  sie  ist  kugelförmig 
gewölbt  (Sphärophakie).  Diese  Kugelform  beruht  nach  Bücklers  auf 
einer  Entartung  der  Zonulafasern  und  hat  hohe  Brechungsmyopie,  mono- 
kulare Diplopie  und  Glaukom  zur  Folge. 

Bakker  konnte  vier  Linsen  histologisch  untersuchen,  die  wegen 
-Luxation  in  die  vordere  Augenkammer  mit  darauf  folgender  Druckerhöhung 
operativ  entfernt  worden  waren;  zum  Teil  handelte  es  sich  um  die  gleichen 
Kranken,  die  Weve  in  seiner  Arbeit  veröffentlicht  hatte,  bei  denen  die 
Operation  jetzt  die  Gelegenheit  zur  Untersuchung  der  Linsen  bot.  Der 
Anfang  der  zugrunde  liegenden  Entwicklungsstörung  der  Linse  muß  nach 
Bakker  schon  sehr  weit  zurückliegen,  er  hat  vermutlich  schon  kurz  nach 
der  Anlage  begonnen.  ,,Der  Beginn  der  Ursache  des  zu  Arachnodaktylie 
führenden  Prozesses  muß  also  wohl  in  einen  sehr  frühembryonalen  Zeit- 
punkt fallen.  —  Die  Entwicklung  könnte  man  sich  folgendermaßen  denken: 
Unter  dem  Einfluß  der  Entwicklungsstörung  des  mesodermalen  Gewebes 
und  also  auch  des  hinter  der  Linse  befindlichen  Gewebes  ist  die  Ernährung 
des  hinteren  Teües  der  sich  neu  am  Aequator  bildenden  Linsenfasern  un- 
zulänglich. Es  unterbleibt  das  Auswachsen  nach  hinten  mehr  oder  weniger, 
während  das  Wachstum  nach  vorn  ungestört  ist  oder  jedenfalls  weniger 
gestört  wird.  —  Infolge  des  vorzugsweisen  Wachsens  des  vorderen  Teües 
der  Linsenfaser  wird  der  vordere  Teil  der  Linse  zu  breit  in  bezug  auf  die 
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Hinterseite,  wodurch  die  Linse  ganz  mechanisch  die  kleine  äquatoriale 
Ausdehnung  und  die  zu  große  Dicke  erhält." 

Weve  führt  rein  theoretisch  die  an  den  Augen  beobachteten  Ab- 
weichungen auf  primäre  Störung  mesodermaler  Augengewebe  zurück. 
Auch  Bakker  glaubt,  ,,daß  seine  Ausführungen  über  die  makroskopischen 
Abweichungen  in  Form  und  Bau  der  Linse  bei  Arachnodaktylen  nicht  mit 
der  von  Weve  hervorgehobenen  Ansicht  in  Widerspruch  stehen,  nämlich 
daß  das  ganze  hier  besprochene  Krankheitsbild  eine  Folge  einer  primären 
Entwicklungsstörung  im  Mesoderm  ist.  Im  Gegenteil  könnte  man  annehmen, 
daß  diese  eigentümliche  Linsenformation  als  eine  Bestätigung  dieser  Auf- 
fassung betrachtet  werden  kann."  Diese  Theorie  Weves  wird  von  Frances- 
CHETTi  und  besonders  von  Kurz  bekämpft.  Franceschetti  nimmt  für 
die  Augenveränderungen  (Linsenkolobom  und  Ectopia  lentis)  eine  ekto- 
dermale  Störung  an.  Kurz  glaubt,  eine  primäre  Zonulaerkrankung  für  das 
Zustandekommen  der  angeborenen  Linsenverlagerung  verantwortlich  machen 
zu  müssen,  wie  es  schon  von  Vogt  und  Bücklers  betont  wurde.  Auch 
J.  Grosser  hat  (nach  Kurz)  schwere  Bedenken  gegen  Weves  Theorie 
geäußert.  ,,Da  bei  einer  mesodermalen  Dystrophie  außer  dem  Skelett  aucK 
noch  das  Gefäß-  und  Urogenitalsystem  Veränderungen  zeigen  müßte, 
die  aber  bisher  außer  den  Anomalien  des  Herzens  niemals  erwähnt  werden 
und  auch  in  unseren  Fällen  sich  nicht  vorfanden,  so  könne  man  nach  Grossers 
Ansicht  kaum  von  einer  ganzen  Systemerkrankung  sprechen." 

Bei  unseren  11  selbstbeobachteten  Fällen,  von  denen  6  als  sicher  zugehörig  zum 
typischen  Zustandsbild  der  Arachnodaktylie,  5  als  abortive  Fälle  zu  bezeichnen  waren, 
fanden  sich  stets  Störungen  des  Sehvermögens,  und  zwar  bei  einem  am  stärksten 
befallenen  Jungen  von  10  Jahren  beiderseits  Luxation  der  Linse  nach  unten  in  den  Glas- 
köi-per  mit  stärkstem  Linsenschlottern  und  Nystagmus  (der  Kranke  ist,  bevor  er 
in  unsere  Beobachtung  kam,  schon  früher  von  Schlack  veröffentlicht  worden).  Bei  den 
anderen  Patienten,  die  natürhch  sämthch  von  fachärztlicher  Seite  kontrolliert  wurden, 
war  die  Linse  sowohl  hinsichtUch  ihrer  Form  als  auch  ihrer  Lage  normal,  dagegen  war  die 
Sehschärfe  stets  beträchtHch  herabgesetzt  infolge  hochgradiger  Myopie,  so  daß  alle  Patienten 
starke  Gläser  tragen  mußten 

Auch  die  Zähne  sind  bei  den  ausgeprägten  Fällen  mitergriffen,  wie 
V.  Reckow  an  den  Fällen  von  Brock  feststellen  konnte:  „Im  Rahmen 
der  fakultativen  Symptome  wurden  folgende  Befunde  festgestellt:  Pro- 
minentes Kinn,  verzögertes  Einsetzen  der  Milchzahndentition,  Verkalkungs- 
verzögerung der  bleibenden  Zähne,  SteUungsanomalien  bleibender  Zähne 
auf  der  Basis  unterentwickelter  Kiefer."  Wir  fanden  bei  unseren  Kranken, 
wiederholt  einen  steilen  engen  Gaumen  und  damit  zusammenhängend 
eine  Kieferkompression  mit  Engstand  der  Front  (s.  Fig.  151),  ebenso  wie 
Schilling. 

Oft  findet  sich  auch  ein  Geräusch  am  Herzen,  meist  systohscher 
Natur  (bei  unseren  11  Patienten  4mal).  Es  bleibt  noch  übrig  zu  erwähnen, 
daß  die  neurologische  Untersuchung  niemals  eine  Abweichung  von  der 
Norm  ergeben  hat,  weder  bei  den  Ki'anken  in  der  Literatur,  noch  bei 
unserem  eigenen  Beobachtungsgut. 

(Die  Ansicht  von  Schlack,  daß  sich  bei  seinem  Patienten  ,, Veränderungen  im^ 
Nervensystem  fanden,  die  auf  eine  kombinierte  Mißbildung  oder  Degeneration  der  Hinter- 
stränge und  der  Pyramidenbahnen  schließen  lassen",  konnten  wir  bei  einer  in  späteren 
Jahren  durchgeführten  Nachuntersuchung  nicht  bestätigen.) 

Da  von  mancher  Seite,  namentlich  früher  (Salle  1912,  Neresheimer 
1916),  die  Vermutung  ausgesprochen  war,  daß  es  sich  bei  der  Arachnodaktyhe 


1)  Herrn  Dr.  Lübs,  Hannover-Henriettenstift,  danke  ich  auch  hier  für  die  augen- 
ärztlichen Untersuchungen. 
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um  eine  Störung  der  endokrinen  Drüsen  handele,  haben  wir  durch 
die  Chemische  Fabrik  Promonta,  Hamburg  26,  der  auch  an  dieser  Stelle 
für  ihr  Entgegenkommen  gedankt  sei,  eine  interferometrische  Untersuchung 
bei  5  Fällen  ausführen  lassen.  Den  Befunden  gemeinsam  ist  die  „paradoxe" 
Beziehung  der  Keimdrüsenwerte,  sowie  eine  „Erhöhung  für  Nebenniere 
total",  in  einem  Falle  ergab  die  Untersuchung  außer  der  „Erhöhung  für 
Nebenniere  total"  eine  beträchtliche  Erhöhung  für  Hypophysenvorder- 
lappen  und  eine  beträchtliche  Erniedrigung  für  Hypophysenhinterlappen. 

Zui- Erklärung  diene  folgendes:  Die  interferometrische  Methode  der  Abderhalden- 
schen  Abbaureaktion  dient  rein  diagnostischen  Zwecken.  Sie  ist  das  laboratoriumsmäßig- 
leichteste  und  rascheste  Verfahren  zur  quantitativen  Bestimmung  des  Gehalts  an  spezi- 
fischen, gegen  bestimmte  Organeiweißkörper  gerichteten  proteolytischen  Fermenten  im 
Blutserum  oder  in  klaren  Fermentlösungen  (s.  „Organognost"— Prospekt  der  Chem.  Fabrik 
Promonta-Hamburg).    Bei  interf erometrischen  Untersuchungen  der  innersekretorischen 
Drüsen  wird  immer  bei  Mann  und 
Frau  die  Reaktion  mit  Testis  und 
Ovar  geprüft,  beim  Gesunden  erfolgt 
die   Umsetzung   mit   beiden  Sub- 
straten, nur  quantitativ  verschieden. 
Bei  der  Frau  ist  das  Ergebnis  für 
Ovar  normalerweise  höher  als  das  für 
Testis,  beim  Mann  umgekehrt.  Beim 
sogenannten    ,, paradoxen  Keim- 
drüsenabbau", also  bei  der  Umkehr 
dieses  normalen  Verhältnisses  zwischen 
Testis  und  Ovar,  kann  man  schheßen, 
daß  eine  erhebliche  Störung  der  Keim- 
drüsen  vorhegt.    ,, Erhöhung  für 
Nebenniere"  im  interferometrischen 
Befund  würde  heißen,  daß  eine  Störung 
der  Nebennierenfunktion  vorhegt.  Die 
nähere     Bezeichnung  „Nebenniere 
total"  bedeutet,  daß  der  Abbauwert 
sich  auf  die  Nebenniere  als  Ganzes 
bezieht.  Nach  Abschluß  dieser  Unter- 
suchungen erschien  eine  Arbeit  von 
V.  Schilling,  der  bei  einem  Fall  von 
Arachnodaktylie  ebenfalls  eine  inter- 
ferometrische Untersuchung  im  La- 
boratorium der  Promonta- Werke  vor- 
nehmen ließ.    Es  fand  sich  ein  star- 
ker Abbau  für  Ovarium,  weiter  für 
Nebenniere  total,  Schilddrüse,  Hypo- 
physenvorder- und  -hinterlappen,  so  daß  die  Diagnose  der  Chemischen  Fabrik  Promonta 
lautete:  „Pluriglanduläres  Krankheitsbild  mit  beträchtlichen  vegetativen  Störungen, 
primäre  Hypophysenfunktionsstörung".  Schilling  kommt  auf  Grund  einer  sehr  genauen 
Analyse  seines  mit  Striae  distensae  gekennzeichneten,  sonst  t\'pischen  Falles  zu  dem 
Schluß,  daß  der  S3Tnptomenkomplex  bei  der  Arachnodaktylie  im  Hj'pophysenvorderlappen 
zu  lokalisieren  sei.   Da  sich  die  Striae  sowohl  beim  basophilen  Vorderlappenadenom 
(CusHiNGschem  Syndrom)  als  auch  bei  der  Arachnodaktyhe  fanden,  so  werden  diese  beiden 
Zustandsbilder  miteinander  verglichen:  „Das  Syndrom  des  basophilen  Adenoms  ist 
gegensätzlich  zum  Marfantypus,  der  eine  besondere,  meist  erbliche  Form  der  eosinophilen 
Zellüberfunktion  darstellen  dürfte.    Möglicherweise  bewirkt  geringfügige  Vermehrung 
des  Wuchshormons  der  eosinophilen  Zellen,  von  der  Fetalzeit  an,  Marfantypus,  stärkere 
während  des  Wachstums  Riesenwuchs,  sehr  starke  bei  älteren  Individuen  Akromegalie. 
Der  Marfantypus  kann  augenscheinlich  auch  durch  konditionale  Störung  bei  der  Hypo- 
physenbildung hervorgerufen  werden,  nicht  nur  duich  Vererbung."  Schon  früher  hatten 
manche  Autoren  die  Vermutung  ausgesprochen,  daß  die  Hypophyse  bei  der  Krankheit 
eine  RoUe  spiele.  —  Die  für  Arachnodaktyüe-Betrachtungen  wünschenswerten  Unter- 
suchungen müßten  natürUch  auf  viel  breiterer  Basis  fortgesetzt  werden,  ehe  man  irgend- 
welche Schlüsse  daraus  ziehen  kann. 

Das  Gleiche  gilt  auch  hinsichtlich  der  Frage  der  Vererbung :  Bei  einem 
noch  so  wenig  bekannten  Krankheitsbild  kann  man  sich  nicht  auf  die  An- 


Fig.  151.  Oberkieferabguß  (Erich  S.,  14  J.): 
steiler  Gaumen  mit  Engstand  der  Front.  (Be- 
obachtung von  B.  Valentin.) 
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gehörigen  usw.  verlassen,  sondern  muß  alle  erreichbaren  Verwandten  selber 
untersuchen,  weil  es  ja  gerade  auch  darauf  ankommt,  die  abortiven  Vor- 
kommnisse zu  erfassen,  die  ohne  genaue 
Kenntnis  der  typischen  Fälle  dem  ärzt- 
lichen Untersucher  und  erst  recht  dem 
Laien  entgehen  würden.  Wenn  nun  die 
von  uns  gesammelten  Stammbäume  auch 
noch  nicht  allen  Anforderungen  genügen, 
so  soUen  sie  doch  hier  mitgeteilt  werden, 
gerade  im  Hinblick  auf  das  eingangs 
Gesagte  (s.  Weve). 

Bei  dem  früher  von  Schlack  veröffent- 
lichten   ganz    klassischen  Fall,    bei  welchem 
Schlack  selber  keine  erbliche  Belastung  fest- 
stellen konnte,  zeigten  die  Mutter,  sowie  deren 
sämtliche  Geschwister  (6),   sowie  die  Mutter 
der  Mutter  eine  Beugekontraktur  des  5.  Fingers. 
—  Bei  einer  anderen  Beobachtung  (2  Brüder  mit 
abnormem  Hochwuchs  —  21  Jahre:  190  cm, 
17  Jahre:  182  cm  — ,  stärkster  Myopie,  Ueberstreckbarkeit,  Kyphose  und  Plattfüßen) 
war  ebenfalls  die  Mutter  mit  3  Geschwistern  sowie  deren  Mutter  in  gleicher  Weise 
befaUen  (s.  Fig.  152). 

^   =  Myopie  :(^\  =  ärztlich  untersucht 

=  Myopie  u.  Arachnodaktylie 
#  =Hyperopie 


«  0  t  t  t  0 

#^ 

Fig.  152.  Stammbaum  K.  Ab- 
-ortive  Arachnodaktylie  mit  stärkster 
Myopie.  (Beobachtung  von  B.  Va- 
lentin.) 
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Fig.  153.  Stammbaum  einer  Arachnodaktylen. 


Schließlich  verdanke  ich  der  Liebenswürdigkeit  von  Herrn  Dr.  Paul,  Augenarzt, 
und  Herrn  Med. -Rat  Dr.  Rohlfing,  Amtsarzt  in  Lüneburg,  einen  weiteren  Stammbaum, 
der  deswegen  besonderes  Interesse  verdient,  weil  die  sämtlichen  männlichen  Geschwister 
des  Probanden  und  dessen  Eltern  starke  Myopie  aufwiesen,  während  nur  dieser  selber 
Zeichen  von  Arachnodaktylie  bot  (s.  Fig.  153). 

Weve  hat  sicher  mit  jedem  Wort  Recht,  wenn  er  schreibt:  „Das 
Leiden  kommt  viel  öfter,  als  die  bisherigen  Literaturangaben  erwarten 
lassen,  famiüär  vor.  —  Besonders,  wenn  man  auf  Formes  frustes  achtet, 
wird  das  familiäre  Vorkommen  öfter  beobachtet  werden.  Das  Leiden  ist 
viel  öfter,  als  die  bisherigen  Literaturangaben  erwarten  lassen,  erblich, 
und  zwar  dominant  erblich.  —  Wenn  man  auf  Formes  frustes  achtet  und 
dem  Umstand  Rechnung  trägt,  daß  ein  Geschlecht  übersprungen  werden 
kann,  wird  das  erbliche  Vorkommen  unserer  Meinung  nach  als  Regel  beob- 
achtet werden.  Neben  der  typisch  dominanten  ErbUchkeitsform,  wobei 
die  Hälfte  der  Kinder  befallen  wird,  beobachtet  man,  daß  nur  ein  einzelnes 
Mitglied  einer  großen  Familie  befallen  wird.   Die  Ursache  dieser  unvoll- 
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kommenen  dominanten  Vererbungsmodi  ist  vorläufig  nicht  geklärt." 
Wenn  man  sich  fragt,  an  welcher  Stelle  etwa  die  Arachnodaktylie  einzu- 
ordnen ist  und  in  welche  Gruppe  von  Entwicklungsstörungen  sie  gehört, 
d.  h.  mit  anderen  Worten,  zu  welchen  Entwicklungsstörungen  sie  Be- 
ziehungen hat,  so  wäre  hier  in  erster  Linie  an  die  angeborene  Gelenk- 
schlaffheit zu  denken,  die  wir  in  einem  Anhang  zu  den  angeborenen 
Starren  kurz  erwähnen  werden.  Bei  ihr  besteht  als  besonderes  Charak- 
teristikum die  Ueberstreckbarkeit  der  Gelenke,  wie  wir  sie  —  allerdings 
in  viel  geringerem  Ausmaße  —  bei  der  Arachnodaktylie  kennen  ge- 
lernt haben.  Weiter  muß  hingewiesen  werden  auf  die  beiden  —  bisher 
einzigen  — -  histologischen  Untersuchungen  von  Mery-Babonnedc  und  von 
Albanese.  Wie  K.  H.  Bauer  wiederholt  betont  hat,  ist  die  Arachnodaktylie 
eine  universelle,  der  Chondrodystrophie  in  jeder  Hinsicht  entgegengesetzte 
Konstitutionsanomalie,  nämlich  eine  Chondrohypertrophie,  während 
man  die  Chondrodystrophie  auch  als  Chondro hypotrophie  bezeichnen 
könnte.  Pol  hat  eine  morphologische  Reihe:  Chondrodystrophie  —  „formes 
frustes"  der  Chondrodystrophie  —  Brachydaktylie  aufgestellt;  danach 
wären  Arachnodaktylie  und  Brachydaktylie  Antipoden.  Für  die 
Brachydaktylie  hat  Pol  die  Bezeichnung:  Akrochondrodysplasie  ge- 
prägt, dementsprechend  wäre  die  Arachnodaktylie  eine  Akrochondro- 
liyperplasie.  Beide  —  Arachnodaktylie  und  Chondrodystrophie  —  sind 
nach  K.  H.  Bauer  Kons titutions Varianten  oder  -anomalien  des  ganzen 
Skelettsystems  (s.  Schema).  Auch  Weve  (s.  oben  S.  456)  faßt  die  Arachno- 
daktylie auf  als  eine  Systemanomalie,  die  hauptsächlich,  wenn  nicht  aus- 
schließüch,  gebunden  ist  an  Gewebe  mesodermaler  Herkunft,  also  als  eine 
„selbständige  erbliche  kongenitale  Form  mesodermaler  Dystrophie".  Dem- 
entsprechend möchte  er  den  Namen  Arachnodaktylie  ersetzt  wissen  durch 
„Dystrophia  mesodermalis  congenita,  Typus  Marfan"  oder  „Mar- 
fans Syndrom". 

Schema  nach  K.  H.  Bauer. 


Gegenüberstellung  der  in  jedem  Punkte  gegensätzlichen  Konstitutionsanomalie  der 
Chondrodystrophie  und  sogenannten  Arachnodaktyhe. 


Chondrodystrophie 

sog.  „Arachnodaktylie" 

Allgemeiner  Eindruck  .  .  . 

Körperbau  

Emähnmgszustand  .... 

Hautfarbe  

Haut  

Gelenke  

Zehen  und  Finger  .... 

Lippen  

Widerstandskraft  

Rachitisdisposition  

„geborene  Clowns" 

zwerghaft,  dick 

sehr  gut 

athletisch 

reichlich 

frisch 

straff  gespannt 

übermäßig  kurz  und  breit 

Streckbebinderungen 

kurz  und  dick 

behende 

vorstehend 

nie  Mißbildungen 

wulstig  aufgeworfen 

gut 

hypomanisch 
lebhaft 
sehr  gut 
ausgezeichnet 
nie  Rachitis 

„hexenartig" 

überlang,  schmächtig 

immer  dürftig 

dürftig 

fehlend 

fahl,  graublau 

schlaff,  faltig 

übermäßig  lang  u.  schmal 

überstreckbar 

lang,  dünn 

müde,  schleppend 

tiefhegend 

regelmäßig  Mißbildungen 

schmal 

schlecht 

melancholisch 

träge 

herabgesetzt 
stark  herabgesetzt 
stets  Rachitis 

Schwalbe- Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  i.  30 
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Seit  dem  Erscheinen  der  Arbeit  Weves  ist  noch  von  zwei  Autoren  familiäres  Vor- 
kommen beschrieben  worden:  Bücklers  läßt  es  dahingestellt,  ob  es  sich  um  eine  dominant 
erbliche  Störung  des  mesodermalen  Gewebes  oder  um  eine  Koppelung  der  Knochenver- 
änderungen mit  der  Anlage  für  die  auch  isoliert  vorkommende  Kugellinse  handelt.  Weber 
beschreibt  kurz  2  Geschwister  mit  kongenitaler  Linsenektopie  und  SkoKose,  Frances- 
CHETTi  ein  28jähriges  Mädchen  mit  typischen  Veränderungen  an  den  Extremitäten  und 
den  Augen,  dessen  Vater  abnorm  lange  imd  schmale  Hände  und  Füße  hatte.  Bei  den  drei 
Fällen  von  Kurz  war  nur  einmal  eine  familiäre  Belastung  nachweisbar.  Viallefont  et 
Temple  schließlich  geben  Nachricht  von  einer  Familie,  bei  welcher  der  Vater  und  drei 
von  fünf  Geschwistern  befallen  waren. 
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6.  Dysostosis  cleidocranialis. 
Von  B.  Valentin  (Hannover). 

Abgesehen  von  der  Chondrodystrophie,  die  ja,  wie  u.  a.  die  antiken 
Darstellungen  der  ägyptischen  Götter  Ptah  und  Bes  einwandfrei  beweisen, 
schon  im  frühesten  Altertum  bekannt  war,  sind  die  Osteopsathyrosis 
und  die  Dysostosis  cleidocranialis  die  am  längsten  klinisch  beobachteten, 
ärztlich  beschriebenen  und  wissenschaftlich  dargestellten  Anomalien  des 
Skelettsystems.  Die  erste  Arbeit  über  Dysostosis  cleidocranialis  stammt 
aus  dem  Jahre  1765  (Martin);  in  ihr  ist  nicht  nur  schon  auf  das  hereditäre 
Vorkommen  hingewiesen,  sondern  auch  auf  die  mögliche  Verwechslung 
mit  einer  Fraktur  der  Klavikula,  weswegen  es  nützlich  sei,  die  Anomalie 
zu  kennen.  Daß  diese  vor  nunmehr  170  Jahren  ausgesprochene  Mahnung 
nicht  veraltet  ist,  beweist  die  Tatsache,  daß  ein  Dysostotiker  aus  unserer 
Beobachtung  in  einem  großen  Kinderkrankenhaus  Mitteldeutschlands  im 
Jahre  1933  8  Wochen  lang  stationär  behandelt  wurde  wegen  ,, Schlüssel- 
beinbruch rechts",  obwohl  es  sich  um  eine  Aplasie  des  Schlüsselbeins  handelte. 

Ein  weiteres  neuzeitliches  Gegenstück  dazu:  „Ein  öljälniger  Wagenbauer  hatte 
herausgefunden,  daß  er  an  einer  angeborenen  Mißbildung  des  Schlüsselbeines  litt, 
die  einer  Fraktur  dieses  Knochens  ähnelte.  Es  war  ihm  nun  bis  zum  Jahre  1928  geglückt, 
von  verschiedenen  Versicherungen  auf  Grund  dieses  angeblichen  Unfalls,  den  er  zwanzig- 
mal vortäuschte  (einmal  wurde  die  Forderung  abgewiesen)  beinahe  46000, —  RM.  heraus- 
zuschlagen; erst  beim  20.  Versuch  wurde  er  entdeckt  und  wegen  Betrugs  zu  einer  12- 
monatigen  Gefängnisstrafe  verurteilt.  In  diesem  Jahre  versuchte  er  von  neuem  auf  diese 
einfache  Weise  zu  Gelde  zu  kommen,  indem  er  auf  Grund  ärztlicher  Zeugnisse  über  einen 
erhttenen  Schlüsselbeinbruch  von  zwei  Gesellschaften  eine  Entschädigung  von  2700, —  RM. 
forderte.  Auch  dieses  Mal  wäre  der  Betrag  beinahe  gelungen,  und  nur  ein  reiner  ZufaU 
führte  zur  Verhaftung  und  zur  Verarteilung  des  Betrügers  zu  drei  Jahren  Zuchthaus. 
Die  Lancet,  die  diesen  Fall  veröffentlichte,  bedauert,  daß  man  nicht,  wie  in  früheren  Zeiten, 
derartige  Verbrecher  brandmarken  kann ;  eine  über  dem  Schlüsselbein  mit  unauslöschlicher 
Farbe  eingeätzte  kurze  Warnung  könnte  allzu  vertrauensselige  Aerzte  vor  weiteren  Zeug- 
nissen bewahren"  (zum  Busch,  s.  auch  Fitchet,  der  wohl  den  gleichen  Schwindler  meint). 

Daß  andererseits  auch  eine  Fraktur  der  Klavikula  zu  genau  den  gleichen  lokalen 
klinischen  und  röntgenologischen  Zeichen  wie  bei  der  Dysostosis  cleidocranialis  führen 
kann,  beweist  der  von  Rothekmel  mitgeteilte  Fall:  bei  einem  17jährigen  Mann  war  es 
nach  einem  gut  verheilten  Bruch  des  Schlüsselbeins  allmählich  zu  einem  vollständigen 
Schwund  dieses  Knochens  gekommen. 

Nach  dem  Erscheinen  der  Arbeit  von  Martin  wurden  außer  dem 
hervorstechendsten  Symptom,  eben  dem  Fehlen  bzw^  der  rudimentären 
Entwicklung  des  oder  der  Schlüsselbeine,  andere  bekannt,  die 
als  wesentlich  und  zugehörig  zum  Bilde  der  Dysostosis  cleidocranialis  be- 
trachtet werden  müssen.  So  erkannte  1871  Scheuthauer  als  erster,  daß 
die  abnorme  Verknöcherung  des  Schädels  zusammen  mit  der  Ano- 
malie des  Schlüsselbeines  ein  einheitliches  Syndrom  sei.  Später  (1898) 
haben  dann  P.  Marie  und  Sainton  nochmals  auf  das  gleichzeitige  Vor- 
kommen von  Schädel-  und  Schlüsselbeinanomalien  sowie  auf  die  Heredität 
hingewiesen  und  haben  den  heute  allgemein  angenommenen  Namen:  Dys- 
ostosis cleidocranialis  geprägt.  Auch  die  Anomalien  des  Zahnsystems 
finden  wir  hier  schon  angeführt.  Weiter  hat  dann  Paltauf  1912  als  erster 
die  Symphysenspalte  beschrieben,  die  im  selben  Jahre  an  Hand  der 
gleichen  Beobachtung  dann  nochmals  ausführlicher  von  Breus  und  Ko- 
LiSKO  in  ihrem  klassischen  Werk:  Die  pathologischen  Beckenformen  er- 
örtert wurde. 

Von  anderen,  wahrscheinlich  in  der  Mehrzahl  aller  typischen  Fälle  von 
Dysostosis  cleidocranialis  auftretenden  Anomalien  seien  hier  noch  genannt: 
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die  Coxa  vara  congenita,  die  zuerst  von  Prochaska  1812  abgebildet, 
allerdings  fälschlich  als  kongenitale  Hüftluxation  von  ihm  gedeutet  wurde, 
da  ja  damals  die  Coxa  vara  noch  nicht  bekannt  war,  schließlich  noch  die 
Abweichung  der  Finger  und  Zehen  im  Sinne  einer  Verkürzung  und  Ver- 
breiterung von  Mittel-  und  Endphalangen,  wie  sie  zum  ersten  Male 
M.  Jansen  1921  beschrieben  und  deswegen  den  Namen  Dysostosis 
cleido-cranio-digitalis  vorgeschlagen  hat.  Ebenso  wollte  vor  üim 
(1921)  Crouzon  eine  besondere  Form  der  Dysostosis  cleidocranialis  ab- 
sondern, nämlich  die  Dysostosis  cleido-cranio-pelvina,  und  zwar 
für  die  Fälle,  bei  denen  die  oben  erwähnte  Symphysenspalte  nachweisbar  war. 

Es  setzt  sich  also  das  Bild  der  Dysostosis  cleidocranialis  aus  folgenden 
Einzelheiten  zusammen,  die  natürlich  nicht  in  jedem  Fall  vollzählig  nach- 
weisbar sein  müssen: 

1.  ein-  oder  doppelseitige  Aplasie  der  Schlüsselbeine. 

2.  Anomalien  der  Schädelossifikation  und  des  Zahnsystems. 

3.  Anomalien  des  knöchernen  Beckens  und  des  proximalen  Ober- 
schenkelendes. 

4.  Anomalien  des  Skelettes  der  Finger  und  der  Zehen. 

1.  Aplasie  der  Schlüsselbeine. 

Alle  Autoren  geben  immer  wieder  übereinstimmend  an,  daß  in  funk- 
tioneller Beziehung  das  mehr  oder  weniger  vollständige  Fehlen  eines  oder 
beider  Schlüsselbeine  keinen  Ausfall  in  der  Beweglichkeit  des  Schulter- 
gelenkes verursache,  so  daß  ein  Großteil  der  Beobachtungen  nur  durch 
Zufall  zur  Kenntnis  gelangte.  In  einer  der  ältesten  Beschreibungen  (Vel- 
PEAu  1831)  kommt  dies  schon  deutlich  zum  Ausdruck:  Ein  35jähriger  Mann 
lag  im  Hospital  wegen  eines  Abszesses.  Erst  25  Tage  nach  seinem  Klinik- 
aufenthalt fielen  dem  Chirurgen  die  stark  nach  vorn  abfallenden  Schultern 
auf,  von  der  doppelseitigen  Pseudarthrose  der  Schlüsselbeine  wußte  der 
voll  arbeitsfähige  Mann  bis  dahin  nichts.  Auch  wir  konnten  bei  unseren 
zahlreichen  Familienuntersuchungen  stets  die  gleiche  Beobachtung  machen, 
daß  nämlich  die  betroffenen. Mitglieder  meist  sehr  erstaunt  waren,  wenn 
man  sie  von  dem  Vorhandensein  ihrer  Anomalie  in  Kenntnis  setzte. 

Obgleich  also  durch  den  Ausfall  der  Schlüsselbeine  als  Strebepfeiler 
die  Mechanik  des  Schultergürtels  eine  vollkommen  andere  als  beim  normalen 
Menschen  ist,  wird  trotzdem  die  Tätigkeit  des  Armes  in  keiner  Weise  behindert 
(s.  Fig.  154a,  b).  Aus  dem  Jahre  1899stammt  eine  sehr  gründliche  Untersuchung 
von  S.  Mollier:  „Ueber  die  Statik  und  Mechanik  des  menschlichen  Schulter- 
gürtels unter  normalen  und  pathologischen  Verhältnissen".  Danach  spielt 
bei  allen  Bewegungen  des  Armes  die  Klavikula  eine  wichtige  Rolle.  Demnach 
müßte  es  eine  dankbare  Aufgabe  sein,  die  Bewegungsmechanik  des  Schulter- 
gürtels bei  der  Dysostosis  cleidocranialis  zu  untersuchen  und  die  Ergebnisse 
zu  vergleichen  mit  den  bisher  vorliegenden.  Wahrscheinlich  würde  es  sich 
dann  herausstellen,  daß  wir  unsere  Kenntnisse  einer  Revision  unterziehen 
müssen,  und  so  würde  die  Klinik  befruchtend  auf  die  Theorie  wirken.  Aller- 
dings müßte  sich  eine  solche  Untersuchung  noch  weiter  erstrecken  und 
würde  so  ihrerseits  wieder  die  Kenntnisse  des  Klinikers  vertiefen.  Denn 
es  ist  ja  nicht  nur  die  Klavikula  in  ihrer  Anlage  zurückgeblieben,  sondern 
es  sind  auch,  je  nach  der  Größe  des  Ausfalls,  ein  oder  mehrere  an  der  Kla- 
vikula ansetzende  Muskeln  nicht  vorhanden. 

So  wird  wiederholt  das  teilweise  oder  vollständige  Fehlen  des  Musciil.  sternocleido- 
mastoideus,  sei  es  ein-,  sei  es  doppelseitig,  erwähnt,  aber  niemals  entwickelte  sich  etwa 
nun  ein  Schiefhals  infolge  Ueberwiegens  des  einen  Kopfnickers  über  den  anderen.  Diese 
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Tatsache  regt  wiederum  an  zu  prüfen,  ob  unsere  heute  geltenden  Anschauungen  über  die 
Genese  des  Tortikolhs  einer  Kritik  standhalten.  Der  Kopfnicker  ist  nicht  der  einzige 
Muskel,  dessen  Fehlen  vermerkt  wurde,  hier  ist  vor  allem  der  Subklavius,  dann  der  Tra- 
pezius  (mit  seiner  klavikularen  Portion)  und  der  Pektoralis  zu  nennen,  schließlich  noch 
Teile  des  Deltamuskels.  Es  kann  allerdings  auch  vorkommen,  daß  die  genannten  Muskeln 
vorhanden  sind,  obgleich  die  Klavikula  als  Knochen  fehlt;  an  ihrer  Stelle  findet  sich  dann 
nur  ein  sehniger  Streifen,  an  welchem  die  Muskeln  inserieren.  Solche  Verhältnisse  fand 
z.  B.  ScHEUTHAUER  bei  einer  Sektion,  Hultkrantz  faßt  dieses  fibröse  Gebilde  als  das 
Ligamentum  coracoclaviculare  anticum  auf,  ,,was  ich  morphologisch  als  ein  Rudiment  des 
sternochondioskapularen  (periklavikularen)  Muskelsystems  betrachte".  Als  Ligamentum 
coracoclaviculare  hat  Henle  einen  von  der  Subklaviusscheide  zum  Processus  coracoideus 
ziehenden  Sehnenstreifen  benannt,  „der  wohl  als  ein  Rest  der  bei  vielen  Tieren  so  stark 
entwickelten  thorakoskapularen  Muskulatur  zu  betrachten  ist"  (Hultkrantz  1908). 


Fig.  154a,  b.  14  Jahre,  Dysostosis  cleidocranialis  und  Neurofibromatosis  (s.  Stamm- 
baum Fig.  169).  Kleinwuchs:  131  cm,  verminderte  Schulter  breite,  starke  X-Beine.  Das 
fast  vollständige  Fehlen  beider  Schlüsselbeine  ermöglicht  die  weitgehende  Annäherung 
der  Schultern  vor  der  Brust.  Beobachtung  von  B.  Valentin. 

Die  Klavikula  kann,  wie  schon  oben  kurz  erwähnt  wurde,  ganz  oder 
teilweise  fehlen,  das  vollständige  Fehlen  ist  allerdings  selten ;  ebenso  ist  bei  teü- 
weiser  Aplasie  häufiger  das  sternale  Ende  erhalten  als  das  akromiale  (s.  Fig.  155 
u.  156).  Eine  genaue  Uebersicht  über  diese  Verhältnisse  der  Klavikula  bei 
136  Fällen  findet  sich  bei  Stocks  und  Barrington.  Durch  den  Fortfall 
der  Schlüsselbeine  sinken  die  Schultern  nach  vorne :  der  Abstand  der  Schulter- 
blätter wird  also  größer,  sie  stehen  flügeiförmig  ab,  außerdem  rücken  sie 
tiefer.  Als  weitere  Folge  dürfte  die  Abflachung  des  Thorax  in  seinem 
kranialen  Teil  anzusehen  sein,  auf  die  M.  Jansen  hingewiesen  hat.  [Seine 
Deutung  (mechanische  Entstehung  durch  Druckwirkung)  wird  allerdings 
kaum  Anerkennung  finden.]  Die  Skapula  selber  ist  relativ  selten  Gegen- 
stand eingehenderer  Untersuchung  geworden,  immerhin  konnte  Hult- 
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KRANTZ  an  drei  Paar  Schulterblättern  ziemlich  charakteristische  Verände- 
rungen konstant  finden.  „Dieselben  bestehen  einerseits  in  verkleinerten 
Dimensionen  des  ganzen  Knochens,  andererseits  in  gewissen  Formverände- 


Fig.  155.  18  Jahie  (J  (s.  auch  Fig.  158, 163  iiiicl  Stammbaum  Fig.  168),  links  Klavikula 
normal  ausgebildet,  rechts  nur  rudimentäre  Teile  an  den  beiden  Enden,  das  Mittelstiick 
fehlt  vollständig  im  Röntgenbild.  Beobachtung  von  B.  Valentin. 


Fig.  156.  15  Jahre  $,  Schwester  von  155.  Beide  Schlüsselbeine  fehlen  bis  auf  ganz 
geringe  Reste  am  akromialen  Ende,  s.  Stammbaum  Fig.  168.  Beobachtung  von  B.  Valentin. 

rungen,  welche  hauptsächlich  die  Fortsätze  und  die  Fossa  supraspinata 
betreffen."  Hultkrantz  nimmt  deswegen  an,  daß  Skapulardeformitäten 
bei  der  Dysostosis  cleidocranialis  die  Regel  bilden.  Auch  Ladewig  fand  die 
Schulterblätter  sehr  verldeinert. 
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2.  Schädelveränderungen. 

Der  erste,  welcher  die  Zusammengehörigkeit  der  Schädel-  und  Schlüssel- 
beinanomalien klar  erkannte,  war,  wie  oben  betont,  Scheuthauer  (1871). 
Allerdings    hat   schon    vor  ihm 


b  J 


sehen  Schädelanomalie  gegeben 
(s.  Fig.  157).  Am  eingehend- 
sten hat  dann  Hultkrantz 
in  einer  klassisch  zu  nennenden 
Arbeit  (1908)  diese  Schädel- 
veränderungen an  allen  ihm 
zur  Verfügung  stehenden  Samm- 
lungsobjekten studiert,  so  daß 
späteren  Bearbeitern  nicht  viel 
weiter  zu  tun  übrig  blieb,  als 
sich  auf  ihn  zu  berufen.  Tieferen 
Einblick  verdanken  wir  noch 
Greig  (1933),  der  an  einem 
Neandertalschädel  die  typischen 
Zeichen  der  Dysostosis  cleido- 
cranialis einwandfrei  feststellen 
konnte  und  noch  einmal  unsere 
jetzigen  Kenntnisse  über  die  bei 
der  Dysostosis  cleidocranialis  zu 
erwartenden  Veränderungen  des 
Skeletts  zusammenfaßte  unter 
ausschließlicher  Berücksichti- 
gung der  bei  der  Autopsie  gefundenen  Tatsachen.  Zu  dieser  Arbeit  von 
Greig  wäre  noch  nachzutragen,  daß  von  Bucksath  (1923)  und  von  Lade- 


Fig.  157  a,  b,  c.  Breite  Nahtdehiszenzen 
und  Persistenz  zahlreicher  akzessorischer  Ossi- 
fikationszentra  (Ossa  Wormiana),  namentlich  in 
der  Gegend  der  Scheitelbeine,  s.  dazu  auch 
Fig.  162  (nach  Prochaska). 
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wiG  (1933)  anatomische  Untersuchunge: 
vorgenommen  wurden.  Betroffen  sind  al 


Fig.  158a,  b.  Der  gleiche  Dysostotiker 
wie  Fig.  155  und  Fig.  163.  Die  Eöntgenbilder 
des  Schädels  zeigen  die  zahkeichen  Schalt- 
knochen,  wie  im  Präpaiat  Fig.  157.  Beobach- 
tung von  B.  Valentin. 

lung  der  Nasen-,  Tränen- 
Verkümmerung  der  Nasalia,  Ve: 


bei  der  Dysostosis  cleidocranialis 
Partien  des  knöchernen  Schädels. 
„Sowohl  das  Schädeldach  wie 
die  Basis  cranii  und  das  Gesicht 
zeigen,  wenigstens  in  ausge- 
prägten Fällen,  sehr  bedeutende 
Veränderungen,  und  obwohl  vor- 
zugweise gewisse  Partien  be- 
fallen sind,  scheint  es  kaum  einen 
einzigen  Knochen  des  Kranial- 
gerüsts zu  geben,  der  nicht  mehr 
oder  weniger  mitinteressiert  ist. 
Die  gewöhnlicheren  der  dysosto- 
tischen  Schädelanomalien,  welche 
sowohl  die  knorpelig  wie  die 
bindegewebig  präformierten  Teüe 
des  Schädels  betreffen,  können 
in  folgenden  Gruppen  zusammen- 
geführt werden: 

a)  Wachstumshemmung 
der  Schädelbasis,  na- 
mentlich in  der  Quer- 
dimension ; 

b)  Verbiegung  (Impres- 
sion) der  Schädelbasis 
mit  Kyphose  des  Basilar- 
teils  und  stark  nach  vorne 
sehendes  Foramen  magnum 
(negativer  Basilarwinkel) ; 

c)  Unvollständige  Ver- 
knöcherung an  den 
Rändern  der  Knochen- 
komponenten des  Schä- 
dels, welche  zur  Bildung 
breiter  Nahtdehiszenzen 
längs  der  Mittellinie,  zu 
mangelhafter  Schließung  der 
Fontanellen  und  Persistenz 
von  normal  verstreichenden 
Synchondrosen  und  Nähten 
führt; 

d)  Bildung  und  Persistenz 
zahlreicher  akzessori- 
scher Ossifikations- 
zentra,  welche  bisweüen 
die  Scheitelbeine  zum  großen 
Teil  oder  gänzlich  ersetzen : 

e)  Wachstumshemmung 
des  ganzen  Gesichts- 
skeletts; 

f)  Mangelhafte  Entwick- 
und  Jochbeine  (Fehlen  oder 
chmelzung  der  Nasalia  mit  den 
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Stirnbeinen  und  der  Lakrymalia  mit  den  Oberkieferfortsätzen, 
Defekte  des  Jochbogens); 

g)  Schlechte  Entwicklung  des  Kieferapparates,  schmaler, 
hochgewölbter  Gaumen  und  Unterkief erprognathismus ; 

h)  Anomalien  der  Zahnentwicklung  (verspäteter  Durchbruch, 
völlige  Retention,  Anomalien  in  der  Form  und  Größe,  fehlerhafte 
Empflanzung  und  Bildung  überzähliger  Zähne). 

Für  die  dysostotische  Schädelform  ist  bezeichnend:  Brachy- 
und  Platyzephalie,  starke  Entwickelung  der  Höcker,  Ein- 
ziehung der  unteren  Teile  der  Seitenwände,  Ueberwiegen  des  Hirn- 
schädels gegenüber  dem  Gesichtsskelett,  steiles  Gesichtsprofil." 

Von  all'  diesen  Veränderungen  sind  namentlich  zwei  genauer  studiert 
worden,  nämlich  die  Bildung  und  Persistenz  zahlreicher  akzessorischer 
Ossifikationszentra  (Ossa  Wor- 
miana)^)  (s.  Figg.  157 — 159)  und 
die  Anomalien  der  Zahnentwick- 
lung. Dies  kommt  daher,  daß, 
da  die  Mehrzahl  aller  Fälle  nur 
klinis  ch  untersucht  wer  de  n  konnte , 
die  komplizierten  Verhältnisse  an 
der  Schädelbasis,  ebenso  wie 
übrigens  auch  die  an  der  Skapula 
(s.  oben),  mit  Röntgenstrahlen 
am  Lebenden  nicht  genügend 
zur  Darstellung  gebracht  werden 
können. 

lieber  die  Anomalien  des 
Zahnsystems  sind  wir  hin- 
reichend im  Bilde  durch  die  Be- 
schreibungen von  Greig,  Hesse, 
Richter,  Wagner,  Zilkens  u.  a. 
Zu  den  eigentlichen  Verände- 
rungen der  Zähne  kommen  noch 
der  von  fast  allen  Bearbeitern  er- 
wähnte hohe  und  enge  Gaumen, 
Progenie  des  Unterkiefers  und  die 

schlechte  Entwicklung  der  Alveolarfortsätze.  Die  Zähne  haben  eine  be- 
sonders starke  Neigung  zu  Karies,  und  zwar  sowohl  die  Milchzähne  als 
auch  das  bleibende  Gebiß.  Dazu  kommt  ferner  eine  Persistenz  der 
Milchzähne,  die  keine  Wurzelresorption  erkennen  lassen. 

So  hatte  in  einem  unserer,  in  der  Inaugural-Dissertation  von  F.  Wagner  verwerteten 
Fälle  der  52jährige  Mann  bis  zu  seinem  30.  Lebensjahre  seine  Milchzähne  besessen  und 
mit  diesen  die  Kaufunktion  ausüben  können. 

Die  bleibenden  Zähne  sind  wohl  meist  angelegt,  aber  im  Kiefer  retiniert 
oder  auch  verlagert.  Zu  den  Störungen  des  Gebisses  gehören  weiter  ver- 
späteter Durchbruch  von  Zähnen  der  zweiten  Dentition  (s.  Fig.  160). 

Hesse  berichtet  über  ein  weibliches  22jähriges  Zwillingspaar,  bei  dem  vom  bleibenden 
Gebiß  bpi  beiden  nur  je  4  Zähne  erschienen  waren.  Es  handelt  sich  wohl  um  dasselbe 
Zwillingspaar,  das  auch  Rössle  kurz  in  seiner  Arbeit:  Wachstum  und  Altern  anführt. 


Fig.  159.  21  J.  c^.  Das  antero-posteriore 
Röntgenbild  des  Schädels  zeigt  die  breite  Naht- 
dehiszenz  der  Pfeilnaht  (vgl.  Fig.  157a).  Be- 
obachtung von  B.  Valentin. 


1)  Würm,  Ole  (1588 — -1654)  berühmter  dänischer  Prof.  „Die  ,Ossa  Wormiana', 
denen  Th.  Bartholin  zu  Ehren  W.s  diesen  Namen  gegeben  hat,  waren  schon  früher  von 
anderen  Anatomen  entdeckt"  (Biogr.  Lexikon  hervorragender  Aerzte,  2.  Aufl.,  Bd.  V, 
S.  995,  1934). 
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Der  oben  erwälinte  Mann  aus  unserer  eigenen  Beobachtuns;  hatte  mit  48  Jahren  nur  zwei 
sichtbare  Zälme.  die  damals  die  einzigen  Vertreter  der  2.  Dentition  waren.  Dann  zeigten 
sich  im  Ober-  und  Unterkiefer  die  Schneidekanten  der  4  Inzisivi  und  beiden  Kanini.  Ilu- 
weiteres  Wachstum  sistierte  seit  dieser  Zeit.  Der  Röntgenbericht  des  zahnärzthchen  In- 
stitutes über  einen  anderen  50jährigen  Mami  lautet:  ..Es  ergaben  die  Unter-  und  Ober- 
kieferaufnahmen des  Interessanten  eine  ungeheure  FiUle:  am  Unterkiefer  neben  der  Quer- 
lagerung und  Umstülpung  von  retinierten  Zähnen  über  dem  rechten  ersten  ein  unscharf 

begrenzter  krrschkerngroßer  dunkler 
Hof.  Die  Oberkieferaiifnahmen  bieten 
an  sämtlichen  Zähnen  ein  ungeheures 
Durcheinander  von  retinierten  Zälmen, 
deren  nähere  Identifizierung  schier  un- 
möglich scheint." 

Diese  eben  beschriebenen  Störun- 
gen in  der  Entwicklung  der  Zähne 
kommen  auch  bei  anderen  System- 
erlcrankungen  vor,  z.  B.  bei  der  Osteo- 
genesis imperfecta.  So  schreibt 
Paal:  „Bei  einem  Patienten,  der  von 
Jugend  an  ein  künstliches  Oberkiefer- 
gebiß tragen  muß,  da  die  zweiten 
Zähne  zu  einem  gi'oßen  Teil  aus- 
gebUeben  sind,  haben  wir  Röntgenairf- 
nahmen  des  Oberkiefers  ausgeführt.  Es 
ergab  sich  die  auffällige  Tatsache,  daß 
die  Zahnanlagen  wohl  vorhanden  sind 
und  daß  diese  Anlagen  im  Gegensatz 
zu  den  sonst  bekannten  retinierten 
Zähnen  völlig  kalkarme  atrophische 
Gebilde  darstellen,  die  im  ersten  Augen- 
blick infolge  ihrer  Zartheit  nur  schwer 
aus  der  Spongiosa  des  Alveolarfortsatzes 
herauszudifferenzieren  sind  . . .  Retiniert 
sind  die  vier  Schneidezähne,  während 
die  Eckzähne,  Prämolaren  und  Molaren 
mit  einer  Ausnahme  frühzeitig  extra- 
hiert worden  sind,  da  sie  rudimentär 
oder  kariös  waren."  Bei  der  Chondro - 
dystrophie  ist  für  gewöhnlich  die 
Zahnentwicklung  nicht  gestört,  immer- 
hin kann  auch  hier  ein  ähnliches  Bild 
sich  ergeben  wie  bei  der  Dysostosis 
cleidocranialis.  Deimel  erliob  bei  einer 
'25jährigen  chondrodystrophischen  Zwer- 
gin folgenden  Befund:  ,,Im  Oberkiefer 
selbst  sieht  man  ein  Gewirr  von  Zähnen, 
die  den  Sinus  maxillaris  verdecken 
und  fast  bis  an  die  Orbita  reichen, 
auch  im  Unterkiefer,  der  allerdings  nicht  ganz  sichtbar  ist,  sieht  man  mehrere  Zähne." 
Also  auch  hier,  wie  bei  der  Dysostosis  cleidocranialis,  neben  der  rudimentären  Entwicklimg 
der  Alveolarfortsätze  die  Retention  von  Zähnen  im  Ober-  und  Unterkiefer.  Die  Frage, 
ob  die  Yeränderangen  rein  als  chondrodystrophisch  bedingt  aufgefaßt  werden  können, 
bejaht  Deimel.  ..denn  nach  Kaufmanns  Untersuchungen  kann  die  Chondrodystrophia 
foetalis  schon  im  zweiten  Fetalmonat  beginnen,  die  Chondrodystrophia  foetahs  ist  also 
in  voller  Blüte,  wenn  die  Entwicklung  des  Alveolarfortsatzes  beginnt". 

3.  Knöchernes  Becken  und  Oberschenkel. 

In  der  Einleitung  wurde  schon  gesagt,  daß  Paltauf  als  erster  die 
merkwürdigen  Beckenveränderungen  beschrieben  hat,  die  wir  mehr  oder 
Aveniger  konstant  bei  den  Dysostotikern  finden.  Ebenso  wurde  schon  er- 
wähnt, daß  Breus  und  Kolisko  das  gleiche  Becken  wie  Paltauf  in  ihrem 
großen  Werk.  Band  III,  S.  638,  genauer  beschrieben  haben.  Späterhin 
wurde  diese  Beckenanomalie  nur  röntgenologisch  festgestellt,  in  den  wenigen 
Sektionsberichten,  die  bisher  überhaupt  vorliegen,  ist  sie  nicht  vermerkt 


Fig.  160.  17  J.  ^.  Sporadischer  Fall 
einer  typischen  Dysostosis  cleidocraniahs  mit 
allen  Merkmalen.  Innerhalb  der  Zahmeihen 
große  Lücken:  die  sichtbaren  Zähne  gehören 
teils  der  ersten,  teils  der  zweiten  Dentition  an. 
Knochenharte  Vorsprünge  lassen  annehmen, 
daß  die  bleibenden  Zähne  wohl  angelegt,  aber 
retiniert  sind  und  eine  Durchbruchstendenz 
nicht  zeigen.  Starke  Deformitäten  in  der 
Form  und  Lage  der  Zähne.  Beobachtung  von 
B.  Valentin. 


Dysostosis  cleidocranialis. 
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(s.  Fig.  161).  Einzureihen  ist  die  Anomalie  wohl  unter  die  Spaltbecken, 
denn  es  besteht  eine  angeborene  Aplasie  der  Symphyse,  eine  (unvoll- 
kommene) Symphysenspalte,  wie  wir  sie  in  der  ausgeprägten  Form  nur 
unter  Mitbeteiligung  der  Weichteile  bei  Ektopia  und  bei  Ekstrophia 
vesicae,  sowie  bei  Epispadie  kennen.  Am  Lebenden  ist  ohne  Zuhilfenahme 
der  Röntgenstrahlen  der  Spalt  nicht  zu  erkennen,  auch  an  der  Leiche 
„kann  die  unvollkommene  Symphysenspalte  einem  mit  den  charakteristi- 
schen Eigentümlichkeiten  der  Spaltbecken  nicht  vertrauten  Auge  selbst 
am  mazerierten  Becken  wohl  leicht  entgehen"  (Breus-Kolisko).  Die  ab- 
steigenden Schambeinäste  verlaufen  nahezu  parallel  zueinander  so  steil 
nach  abwärts,  daß  sie  den  Symphysenteil  vortäuschen;  wie  die  Spalte  aus- 
gefüllt, resp.  wie  die 
Schambeine  miteinan- 
der verbunden  sind, 
wm'de  leider  nicht  be- 
achtet. 

Eine  weitere  Analogie 
mit  anderen  Spaltbecken 
bestand  an  dem  Paltauf- 
schen  Becken  in  der  außer- 
dem noch  vorhandenen 
Rachischisis  posterior. 

Ob  nur  ein  gradueller 
Unterschied  bestellt  zwi- 
schen dem  Spaltbecken  bei 
Früchten  mit  sog.  medialem 
Schizosoma  und  Blasenspalte 
hier  und  dem  Klaffen  der 
Symphyse  bei  der  Dysostosis 
cleidocranialis  dort,  müssen 
weitere  Untersuchungen  zei- 
gen. Sehr  wahrscheinlich 
und  naheliegend  ist  es,  daß 
die  Symphysenspalte  bei  der 
Dysostosis  cleidocranialis  im 
Zusammenhang  steht  mit 
der  gleich  zu  besprechenden 
Ossifikationshemmung  des  Schambeins.  Ein  wichtiges  Unterschiedsmerkmal  zwischen 
dem  klassischen  Spaltbecken  und  der  unvollständigen  Symphysenspalte  bei  Dysostosis 
cleidocranialis  findet  sich  in  dem  Verhalten  des  Foramen  obturatum  im  Röntgenbild. 
Sowohl  bei  sämtlichen  Abbildungen  von  Breus-Kolisko  als  auch  in  anderen  Werken, 
wie  z.  B.  bei  Kermauner  (Fig.  41)  oder  bei  Gg.  B.  Gruber  (Fig.  39)  ist  das  Foramen 
zur  gehörigen  Zeit  vollständig  gebildet,  d.h.  von  Knorpel  oder  Knochen  ordentlich  und 
allseitig  umschlossen.  Kermauner  betont  sogar  noch  besonders:  „Die  Untersuchung  der 
Spaltbecken  läßt  als  auffälligstes  Merkmal  erkennen,  daß  trotz  der  weitgehenden  Diastase 
der  Sj'mphyse  (bei  Spaltblasenträgern)  die  einzelnen  Teile  derselben  relativ  wohlgebildet, 
das  Foramen  ovale  z.  B.  regelmäßig  vollkommen  entwickelt  ist."  Bei  der  Dysostosis 
cleidocranialis  dagegen  findet  sich,  wie  man  auf  zahlreichen  Röntgenbildern  einwandfrei 
sieht  (Crouzon),  eine  Verzögerung  oder  ein  vollständiges  Ausbleiben  der  Ver- 
knöcherung des  Schambeins,  und  zwar  je  weiter  nach  der  Mitte,  also  nach  der 
Symphyse  hin,  desto  stärker,  so  daß  das  Foramen  obturatorium  nicht  zum  normalen 
Zeitpunkt  geschlossen,  sondern  medial  offen  ist  (s.  Fig,  161).  Es  handelt  sich  also  um 
eine  Wachstumsverzögenmg  der  SjTichondrosis  ischiopubica:  ,,Die  Synchondrosis  ischio- 
pubica  oder  die  Schamsitzbeingrenze  ist  bekaimtlich  die  Vereinigungsstelle  des  Ramus 
inferior  ossis  pubis  mit  dem  Ramus  horizontahs  ossis  ischii.  Die  knöcherne  Verschmelzung 
dieser  Knochenteile  zu  einem  einheitlichen  Os  puboischiadicum  wechselt  zeitlich  ein 
wenig,  sie  erfolgt  nach  Braus  und  nach  Schinz  im  6.  bis  8.  Lebensjahr,  nach  Hassel- 
wander  im  7.  bis  8.,  nach  Valtancoli  etwa  im  8.  Jahre." 

Engelivlann,  dessen  Arbeit  obige  Angaben  entnommen  sind,  weist  darauf  hin,  daß 
auch  bei  der  angeborenen  Hüftluxation  ,,auf  der  luxierten  Seite  stets  ein  Zurückbleiben 
des  Wachstums  im  Bereich  der  Vereinigungsstelle  des  Sitz-  und  Schambeins  zu  finden  ist". 
Auch  Pratje  konnte  bei  der  Hüftluxation  eine  offene  Knorpelfuge  sogar  mir  12  Jahren 


Fig.  161.  10  Jahre  $.  Spaltbecken  infolge  Aplasie 
der  Symphyse.  Medial  weit  offenes  Foramen  obtirratum, 
abnorme  Breite  des  Y-Knorpels,  Coxavara  (congenita)  bds. 
Beobachtung  von  B.  Valentin. 
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noch  nachweisen.  Nicht  nur  bei  der  llüfthixation,  auch  beim  angeborenen  Femurdefekt 
und  bei  der  Coxa  vara  congenita  findet  sich  dieser  eigentüjnliche  Beckendefekt,  worauf 
früher  schon  Joachimsthal  und  neuerdings  wieder  Nilsonne  hingewiesen  haben.  Sehr 
schön  ist  dieser  Defekt  bei  einseitigen  Fällen  durch  den  Vergleich  mit  der  normal  ent- 
wickelten Beckenhälfte  im  Röntgenbild  zu  erkennen. 

Bei  der  Dysostosis  cleidocranialis  beschränkt  sich  aber  diese  Störung 
bzw.  Hemmung  der  Ossifikation  nicht  auf  die  an  die  Mittellinie  angrenzenden 
Teile  des  Beckens,  sondern  wir  finden  sie  auch  an  der  Beckenpfanne  und 
am  proximalen  Femurende. 

So  war  bei  Ii.  Blenckes  lOjährigem  Dysostotiker  im  Röntgenbild  der  „ypsilon- 
förmige  Knorpel  zwischen  Hüft-,  Sitz-  und  Schambein  in  einer  Breite  vorhanden,  wie  sie 
in  diesem  Lebensalter  wohl  kaum  beobachtet  wird.  Die  knöchernen  Teile  der  Becken- 
knochen sind  durch  eine  fast  114  cm  breite  Knorpelzone  voneinander  getrennt."  Auch  bei 
anderen  Autoren  (z.  B.  Fairbank),  die  in  ihren  Arbeiten  ein  Röntgenbild  des  Beckens 


hemmung  des  Scham-  und  Sitzbeines)  bei  einem  ßjährigen  Mädchen  gefunden,  dessen 
Schädel  normal  war,  der  aber  beide  Schlüsselbeine  bis  auf  einen  4  cm  langen  sternalen 
Rest  fehlten. 

Die  Coxa  vara  congenita  gehört  also  —  genau  wie  die  Veränderungen 
des  Schädels  und  der  Schlüsselbeine  —  zum  Büde  der  Dysostosis  cleido- 
cranialis, ob  als  fakultatives  oder  obligates  Symptom,  müssen  weitere  Unter- 
suchungen zeigen.  Mit  einigen  Worten  nur  sei  deshalb  hier  eingegangen 
auf  neuere  Anschauungen  über  die  Coxa  vara  congenita,  da  man  aus  diesen 
vielleicht  Rückschlüsse  auf  die  Pathogenese  der  Dysostosis  cleidocranialis 
ziehen  kann  oder  umgekehrt  versuchen  muß,  ob  die  bisher  geltenden 
Ansichten  über  die  Dysostosis  cleidocranialis  (s.  später)  mit  diesen  Theorien 
in  Einklang  zu  bringen  sind.  Auf  jeden  Fall  sind  die  Anschauungen 
über  die  Dysostosis  cleidocranialis  und  die  über  die  Coxa  vara  congenita 
gegeneinander  auszurichten,  da  ja  die  Coxa  vara  congenita  nicht  nur  als 
selbständiges  Erscheinungsbild  auftritt,  sondern  auch  als  Begleitsymptom 
verschiedener  angeborener  Deformitäten,  wie  z.  B.  der  Dysostosis  cleido- 
cranialis, der  Chondrodystrophie  usw. 


wiedergeben,  zeigt  sich  diese  abnorme 
Breite  des  Y-Knorpels,  auch  wenn  im 
Text  nicht  besonders  darauf  aufmerk- 
sam gemacht  ist.  Ebenso  konnten  wir 
bei  den  von  uns  untersuchten  Dysosto- 
tikern  fast  stets  diese  Anomahe  fest- 
stellen. Sie  findet  sich  ferner  noch  bei 
der  Coxa  vara  congenita  (Savini- 
Gastano,  Nilsonne),  die  ja  an  und  für 
sich  nichts  mit  der  Dysostosis  cleido- 
cranialis zu  tun  hat. 


Das  proximale  Femurende  ist 
bei  der  Dysostosis  cleidocranialis 
oft  im  Sinne  einer  kongenitalen 
Coxa  vara  verändert,  wie  sie 
im  Präparat  Prochaska  (1812) 
so  schön  abgebildet  hat,  und  wie 
wir  sie  im  Röntgenbild  leicht 
darstellen  können,  seitdem  wir 
gelernt  haben,  bei  der  Dysostosis 
cleidocranialis  darauf  zu  achten 


(s.  Figg.  161,  162). 


Fig.  162.  Schwere  Coxa  vara  (nach 
Prochaska). 


Noch  kürzlich  hat  Heep  eine 
schwere  rechtsseitige  Coxa  vara  und 
die  oben  beschriebenen  Beckenverände- 
rungen (Spaltbecken  und  Ossifikations- 


Dysostosis  cleidocranialis. 
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Bis  vor  kurzem  galt  die  vor  allem  von  Drehmann  ausgesprochene 
Meinung,  daß  wir  es  bei  der  Coxa  vara  congenita  zu  tun  haben  mit  einer 
Folge  derselben  noch  unbekannten  Umstände,  welche  zu  mehr  oder  weniger 
ausgebildeten  Mangelbildungen  am  Femur  führen.  Drehmann  erklärt 
die  Coxa  vara  congenita  als  den  ersten  Grad  des  „angeborenen  Femur- 
defektes".  Neuerdings  gewinnt  immer  mehr  die  Auffassung  Boden,  daß 
es  eine  Coxa  vara  „congenita"  nicht  gäbe,  daß  die  embryonale  Genese  nicht 
beweisbar  sei,  daß  man  infolgedessen  den  Begriff  der  ,, angeborenen"  Form 
der  Coxa  vara  besser  fallen  lasse  und  sie  durch  die  Bezeichnung  Coxa  vara 
infantum  ersetzen  solle  (A.  Bade).  Dieser  Meinung  haben  sich  in  Deutsch- 
land alle  Autoren,  die  seitdem  über  Coxa  vara  gearbeitet  haben,  ange- 
schlossen (HoHMANN,  Simons,  Walter  u.  a.),  auch  aus  dem  Ausland  werden 
Stimmen  laut,  die  sich  zu  dieser  Theorie  bekennen  (Camitz,  Vigano).  Näher 
kann  hier  auf  diese  Frage  nicht  eingegangen  werden,  nur  so  viel  sei  gesagt, 
daß  eine  Bestätigung  dieser  zumeist  nur  durch  das  Studium  von  Röntgen- 
bildern gewonnenen  Erkenntnis  von  pathologisch-anatomischer  Seite  noch 
aussteht. 

Beobachtungen,  wie  etwa  die  von  Kreuz  —  Feststellung  einer  Coxa  vara  im  8.  Säug- 
lingsmonat, also  ohne  daß  die  von  den  oben  angeführten  Verfassern  ätiologisch  ange- 
schuldigten statischen  Momente  eine  Rolle  gespielt  hätten  —  würden,  wenn  sie  öfter 
gemacht  würden,  doch  zugunsten  der  kongenitalen,  d.  h.  während  der  embryonalen  Ent- 
wicklimg,  und  nicht  postnatal  zustande  gekommenen  Entstehung  sprechen.  Die  Wahr- 
heit liegt  wohl  in  der  Mitte,  dafür  sprechen  die  schönen,  an  zahlreichen  Feten  gewonnenen 
Untersuchungen  M.  Böhms,  die  noch  kürzlich  Pratje  bestätigt  hat.  Böhm  kommt  zu 
der  Auffassung,  daß  die  Luxationspfaime  und  der  Luxationskopf  eines  neugeborenen 
Kindes  der  normalen  Hüftpfanne  bzw.  dem  normalen  Hüftkopf  eines  Fetus  in  der  Mitte 
der  Schwangerschaft  entspreche.  Ebenso  denkt  sich  Pratje  die  Entstehung  der  ange- 
borenen Hüftverrenkung  folgendermaßen:  ,, Primär  handelt  es  sich  nur  um  eine  Verlang- 
samung des  normalen  Entwicldungsablaufes,  nicht  um  eine  Hemmungsmißbildung  und  auch 
nicht  um  eine  Verbildung  der  Form  . .  .  Vererbt  wird  die  Tendenz  zur  langsamen  Ent- 
wicklung. Auf  diese  Erbanlage  wirkt  die  Umwelt  verändernd  ein  .  .  .  Bei  den  ungenügend 
ausgebildeten  Gelenkenden  kann  dann  die  Funktion  zur  Luxation  selbst  führen,  und  so 
wirken  hier,  wie  überall  im  organischen  Geschehen,  Erbanlage  und  Umwelt  vereint  bei  der 
Entstehung  der  endgültigen  Form  mit.  Die  Frage  heißt  nicht  mehr  endogene  oder  exogene 
Ursachen ;  beide  wirken  miteinander,  wenn  auch  die  endogenen,  die  Erbanlage  das  Primäre 
darstellen."  Ganz  analog  dazu  kann  man  sich  die  Entstehung  der  Coxa  vara  congenita 
denken,  und  gerade  die  bei  der  Dysostosis  cleidocranialis  sonst  noch  am  Becken  gefundenen 
Veränderungen  an  der  Symphyse,  am  Y- Knorpel,  an  der  Verschmelzungsstelle  des  unteren 
Schambein-  und  des  oberen  Sitzbeinastes,  die  zum  Teil  auch  bei  der  Hüftluxation  sich 
genau  so  finden,  würden  durchaus  dafür  sprechen,  daß  die  an  Embryonen  gefundenen 
und  an  Röntgenbildern  bestätigten  Ansichten  von  IJöhm  und  Pratje  richtig  sind. 

Von  ganz  besonderem  Interesse  ist  noch  die  auf  die  Spaltbildung  und 
die  Deformierung  der  Hüftgelenke  ätiologisch  zu  beziehende  abnorme 
Beweglichkeit  in  den  Hüftgelenken,  auf  die  Crouzon  zum  ersten 
Male  hingewiesen  hat,  und  die  er  durch  sehr  instruktive  Abbildungen  er- 
läutert. So  konnte  der  18jährige  Dysostotiker  ohne  Schwierigkeiten  sein 
Bein  mit  gestrecktem  Kniegelenk  an  den  Rumpf  anlegen,  gleichsam  in 
„Präsentierstellung",  wie  es  sonst  nur  Kranken  mit  verkürzt  geheilten 
Oberschenkelfrakturen  möglich  ist.  Aber  nicht  nur  die  Beugung  und 
Streckung,  auch  die  Rotation  war  in  ganz  abnormem  Ausmaße  möglich: 
Die  Zehen  konnten,  indem  die  Oberschenkel  vor  dem  Körper  gekreuzt 
wurden,  in  frontaler  Ebene  in  Oppositionsstellung  zueinander  gebracht 
werden,  schließlich  konnte  auch  die  schwierige  Akrobatenübung  „Spagat", 
bei  der  beide  Beine  in  einer  Linie  sagittal  vollständig  dem  Boden  aufliegen, 
ausgeführt  werden.  Alle  diese  abnormen  Bewegungsmöglichkeiten  erinnern 
durchaus  an  die  bereits  seit  langem  bekannte,  durch  das  Fehlen  der  Schlüssel- 
beine ermöglichte  Berührung  der  Schultern  vor  der  Brust  (s.  Fig.  154b).  Des- 
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wegen  lag  es  nahe,  Beziehungen  herzustellen  zwischen  den  bei  der  Dysostosis 
cleidocranialis  gefundenen  Veränderungen  des  Schultergürtels  auf  der  einen 
und  denen  des  Beckengürtels  auf  der  anderen  Seite.  Aber  wie  Crouzon 
hervorhebt,  weder  die  Art  noch  der  Zeitpunkt  der  Ossifikation  ist  einheitlich 
für  Schlüsselbein  und  Schambein:  während  die  Klavikula  etwa  am  30.  Tage 
des  intrauterinen  Lebens  schon  zu  verknöchern  beginnt,  fängt  dieser  Prozeß 
am  Schambein  erst  in  der  Mitte  der  Schwangerschaft  an.  Die  an  der  Sym- 
physe sich  abspielenden  Vorgänge  sind  noch  nicht  hinreichend  erforscht. 
,, lieber  die  Embryonalentwicklung  der  Symphyse  finden  sich  nur  sehr 
spärliche  Angaben  in  den  Lehr-  und  Handbüchern  der  Entwicklungs- 
geschichte, die  sich  auf  Angabe  des  Zeitpunktes  der  Symphysenentstehung 
beschränken  und  die  Histogenese  ihrer  Bestandteile  nicht  erörtern"  (Put- 
schar). „Die  Klavikula  hat  am  Becken  kein  Analogon,  weshalb  auch  Ver- 
hältnisse des  Beckens  nicht  ohne  weiteres  auf  den  Schultergürtel  übertragen 
werden  können.  Aber  das  Urschlüsselbein  (der  ventrale  Teil  des  primären 
Schultergürtels)  ist  nach  Haeckel  dem  Os  pubis  gleichzusetzen"  (v.  Crie- 
gern).  (s.  auch  Greig). 

4.  Anomalien  des  Skeletts  der  Finger  und  Zehen. 

Soweit  ich  es  feststellen  kann,  war  der  erste,  der  diese  Abweichungen 
der  Finger  und  Zehen  beobachtete,  Spriggs  (1907)  und  dann  Still  (1908) 
(nach  Greig).  Wieder  beschrieben  wurden  sie  dann  von  M.  Jansen  (1921, 

1925,  1929),  dem  die 
früheren  Arbeiten  ent- 
gangen waren ;  seit- 
dem sind  sie  mehr- 
fach erwähnt,  so  daß 
man  wohl  annehmen 
kann,  daß  sie  als 
wesentlicher  und  cha- 
rakteristischer Be- 
standteil zum  Krank- 
heitsbild der  Dysosto- 
sis cleidocraniaHs  ge- 
hören. Auch  in  un- 
seren sämtlichen,  so- 
wohl sporadischen  als 
auch  familiären  Fällen 
fanden  wir  diese  Ver- 
änderungen. Sie  be- 
stehen in  einer  Ver- 
kürzung der  mittleren 
und  Endphalangen,  die  letzteren  sehen  im  Röntgenbild  so  aus,  als  ob 
sie  angenagt  wären.  Klinisch  äußert  sich  dieses  Symptom  in  abnormer 
Kürze  der  Zehen  und  Finger  (Brachydaktylie),  besonders  der  Nagel- 
glieder. Außerdem  sieht  man  oft  eine  Klinodaktylie  namentlich  des 
V.  Fingers,  der  radialwärts  abgebogen  ist  (s.  Fig.  163).  Eine  Erklärung 
für  diese  Verkrümmung  gibt  uns  das  Röntgenbild:  Die  Mittelphalange  ist 
nicht  nur  verkürzt,  sondern  auch  radial  an  Höhe  vermindert,  so  daß  sie 
sich  im  Röntgenbild  als  Trapez  darstellt. 

Die  eben  beschriebenen  Formabweichungen  der  Finger  und  Zehen, 
namentlich  die  Klinodaktylie  des  V.Fingers,  finden  sich  außer  bei  der  Dys- 
ostosis cleidocranialis  auch  noch  bei  zahlreichen  anderen  Mißbildungen. 


Fig.  163.  Der  gleiche  Dysostotiker  wie  Fig.  155  u.  158 
Klinodaktylie  des  5.  Fingers  bds.  Beobachtung  von  B.  Va 

LENTIN. 
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M.  Jansen  faßt  sie  als  Zwergwuchs  oder  als  partiellen  Tod  dieser  Teile 
auf,  also  als  Erscheinungen  verzögerten  Wachstums  infolge  Steigerung  des 
hydrostatischen  Amniondrucks.  Nach 
Greig  deuten  diese  Deformitäten  hin 
auf  eine  zeitlich  begrenzte,  und  zwar 
ziemlich  späte  Verzögerung  der  aUge- 
nieinen  Ossifikation. 


Abortivf  älle. 

Außer  dem  wohlcharakterisierten, 
fest  umrissenen  und  aus  den  einzelnen 
eben  aufgeführten  Komponenten  sich 
zusammensetzenden  Bild  der  Dysostosis 
cleidocranialis  kommen  nun  auch  Ueber- 
gangs-  oder  Abortivfälle  vor,  die  zu- 
nächst wohl  in  das  Kapitel  der  Dys- 
ostosis cleidocranialis  eingereiht  werden 
müssen.  Auffallend  ist  bei  allen  diesen 
sowohl  in  der  Literatur  beschriebenen 
(MoucHET  et  Erhard,  Mutel  et  Four- 
CHE,  Fitchet)  als  auch  selbst  be- 
obachteten Fällen  (3),  daß  sie  —  im 
Gegensatz  zu  den  klassischen  —  keine 
Heredität,  auch  kein  familiäres  Vor- 
kommen zeigen,  sondern  nur  singulär 
auftreten.  Meist  handelt  es  sich  um  eine 
kongenitale  Pseudarthrose  der 
Klavikula,  also  um  eine  lokal  be- 
grenzte Mißbildung,  ohne  daß  eines 
der  übrigen  Symptome,  wie  etwa  die 
Schädelanomalie,  nachweisbar  wären. 


Fig.  164a,  b,  c.  11  Jahre,  ?.  Aplasie  der  rechten  Klavikula  mit  Spalthand  und  Spalt- 
fuß rechts.  Beobachtung  von  B.  Valentin. 
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Auch  sieht  diese  Pseudarthiose  durchaus  anders  aus  im  Röntgenbild  als  bei  der 
typischen  Form :  ein  größerer  Defekt  des  Schlüsselbeins  besteht  nicht,  keine  Aplasie,  keine 
Atrophie,  die  beiden  Enden  sind  im  Gegenteil  kolbig  verdickt,  während  sie  bei  den  typischen 
Fällen  spitz  zulaufen.  Man  hat  ganz  den  Eindrack,  als  ob  man  es  hier  mit  dem  Folge- 
zustand einer  intrauterinen  oder  intra  partum  erworbenen  Fraktur  zu  tun  hat.  Allerdings 
glich  das  Röntgenbild  eines  14jährigen  Mädchens  unserer  Beobachtung  ganz  dem  oben 
geschilderten  Verhalten  der  Klavikula  bei  der  Dysostosis  cleidocranialis.  Dieses  Mädchen 
hatte  auf  der  gleichen  Seite,  auf  welcher  die  Aplasie  des  Schlüsselbeins  bestand,  u  a. 
noch  einen  Spaltfuß,  eine  Spalthand,  einen  Defekt  des  Musculus  pectoralis,  aber  nichts 
von  den  für  Dysostosis  cleidocranialis  typischen  Verändeningen  des  Schädels  usw. 
(s.  Fig.  164a— c). 

Konstitution. 

Als  erster  hat  wohl  K.  H.  Bauer  (1927)  in  mehreren  Arbeiten  darauf 
hingewiesen,  daß  wir  es  bei  der  Dysostosis  cleidocranialis  nicht  mit  einer 
örtlichen  Anomalie  zu  tun  haben,  sondern  daß  „die  Gesamtheit  der  mes- 


normal  normal 

Fig.  165.  Maßschema  von  4  Dysostotikern  im  Vergleich  zu  2  ungefähr  gleichalterigen 
Normalen:  Kleinwuchs,  verminderte  Schulterbreite  usw.  (s.  Text  S.  478  u.  479).  (Nach 
Beobachtungen  von  B.  Valentin.) 

enchymalen  Gewebe  als  betroffen  angesehen  werden  muß.  Aus  der  Existenz 
der  Mutation  Dysostosis  cleidocranialis  dürfen  wir  also  wohl  mit  großer 
Wahrscheinlichkeit  auf  ein  zweites,  das  gesamte  Mesenchym  determinierendes 
und  in  seiner  pathologischen  Auswirkung  als  Schlüsselstigma  an  den  binde- 
gewebig-präformierten  Knochen  sich  äußerndes  Gen  schließen."  Weiter 
haben  dann  Aschner  und  Engelmann  in  ihrer  grundlegenden  Monographie : 
„Konstitutionspathologie  in  der  Orthopädie"  die  Aufmerksamkeit  gerade 
auf  den  Habitus  der  Dysostotiker  gelenkt.  Der  Kleinwuchs  war  schon 
früheren  Beobachtern  aufgefallen,  die  relative  Kürze  der  Oberarme  und 
Oberschenkel  im  Vergleich  zu  den  Vorderarmen  bzw.  Unterschenkeln,  auf 
welche  Aschner  und  Engelmann  noch  besonders  hinweisen,  kommt  in  dem 
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Maßschema,  das  nach  einigen  unserer  Beobachtungen  angefertigt  wurde,  klar 
zum  Ausdruck  (s.  Fig.  165).  Die  verminderte  Schulterbreite  und  das  starke 
Abfallen  der  Schultern  nach  vorn  wurde  schon  oben  erwähnt.  Dazu  käme 
noch  das  relative  Ueberwiegen  der  Stirnpartie  über  das  Gesicht  und  das 
starke  Vorspringen  der  Tubera  frontalia,  die  sogenannte  „Olympierstirn", 
die  es  bewirken,  daß  alle  typischen  Dysostotiker  eine  weitgehende  Aehnlich- 
keit  miteinander  aufweisen,  ganz  gleichgültig,  aus  welchem  Lande  oder  aus 
welchem  Erdteil  sie  stammen,  d.  h.  also  unabhängig  von  der  jeweils  zu- 
gehörigen Rasse  (s.  Fig.  166,  167). 

Daß  diese  Aelinlichkeit  bei  Trägern  der  gleichen  Anomalie  nicht  etwa  nur  bei  den 
mit  einer  Dysostosis  cleidocranialis  behafteten  Individuen  vorhanden  ist,  sondern  auch 
bei  den  verschiedensten  anderen  Leiden,  war  schon  früheren  Beobachtern  bekannt 

(SöMMERRiNG  1791,  Feiler  1826;  weitere 


Fig.  166.  Fig.  167. 

Fig.  166.  Stammvater  der  Familie  B.  (s.  Stammbaum  Fig.  168).  Beachte  das  starke 
Vorspringen  der  Tubera  frontalia,  die  sogenannte  ,, Olympierstirn".  Beobachtung  von 
B.  Valentin. 

Fig.  167.  Sohn  von  166,  der  ebenso  wie  sein  Vater  und  alle  mit  Dysostosis  cleido- 
cranialis befallenen  Mitglieder  der  Familie  B.  (s.  Stammbaum  Fig.  168)  die  ,, Olympier- 
stirn" zeigt.  Beobachtung  von  B.  Valentin. 

Uns  fiel  bei  der  Untersuchung  einer  großen  DysostotikerfamUie  noch 
auf,  daß  eine  relativ  große  Anzahl  der  behafteten  Mitglieder  dieser  Sippe 
eine  Brille  trugen.  Vielleicht  hängt  das  damit  zusammen,  daß  die  Dysostosis 
cleidocranialis  oft  mit  Euryopie  verbunden  ist  (Euryopie  =  anormaler  Weit- 
stand des  Augenabstandes).  „Der  mangelhafte  Nahtschluß  kann  wohl  das 
Entstehen  einer  Euroypie  begünstigen,  trotz  ungenügender  Entwicklung 
der  Gesichtsknochen.  Hultkrantz  erwähnt  bereits,  daß  die  Interorbital- 
region  meist  verbreitert  ist  "(Günther). 

Vererbung. 

Schon  in  einer  frühen  Arbeit  (Gegenbaur  1864)  ist  die  Vererbung  der 
Dysostosis  cleidocranialis  vermerkt,  und  zwar  handelte  es  sich  um  eine 
befallene  Frau,  die  zweimal  verheiratet  war  und  mit  beiden  (gesunden) 
Männern  Kinder  erzeugte,  die  mit  der  Anomalie  behaftet  waren.  Später 
wurden  dann  zahlreiche  Stammbäume  veröffentlicht,  die  erstmalig  von 
Hultkrantz,  dann  von  La  Chapelle  (1918),  von  Stocks  und  Barrington 
(1925)  gesammelt  wurden.  Ergänzt  wurde  diese  letztere  Zusammenstellung, 
bei  der  es  sich  um  144  Fälle  handelt,  von  Aschner  und  Engelmann  (1928), 

Schwalbe- Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  i.  31 
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die  bei  Berücksichtigung  der  ganzen  Weltliteratur  über  insgesamt  26  Fa- 
milien mit  Dysostosis  cleidocranialis  berichten.  Seitdem  sind  noch  einige 

Stammbäume  veröffentlicht  worden,  ohne  daß 
wesentlich  neue  Tatsachen  dadurch  bekannt 
wurden.  In  einer  uns  seit  langen  Jahren  be- 
kannten  und   immer   wieder  untersuchten 
0#     Familie  vererbten  nur  die  Männer,  die  selbst 
Träger  der  Mißbildung  waren,  diese  weiter; 
2        die  Frauen  dieser  Familie  brachten,  soweit 
o        sie  gesund  waren,  ausnahmslos  gesunde  Kinder 
yl'     zur  Welt,  waren  sie  befallen,  so  blieben  sie 
'5  a     steril  (s.  Fig.  168).  In  einem  anderen,  von  mir 
S  g     gemeinsam  mit  J.  Mestern  bereits  veröffent- 
i.S-     lichten  Stammbaum  trafen  zwei  Erbströme 
o  ^-     zusammen:  vom  Vater  die  Dysostosis  cleido- 
1^2-     cranialis,  von  der  Mutter  Neurofibromatose, 


-K>i 


+0 


»-(TS 


Stammbaum  der  Familie  W. 

#    Dysostosis  cleidocranialis. 

Neurofibromatose. 

i#.   Neurofibromatose  u.  Dysostosis  cleidocranialis. 
Die  eingekreisten  Personen  sind  ärztlich 
untersucht. 



4"'  4^ 

Fig.  169.  Vom  Vater  wird  die  Dysostosis  cleido- 
cranialis, von  der  Mutter  die  Neurofibromatose  über- 
tragen, und  zwar  so,  daß  sich  jede  der  beiden  Er- 
krankungen völlig  unabhängig  voneinander  nach  den 
MENuELSchen  Gesetzen  verhält. 


^  ^  und  zwar  so,  daß  jede  der  beiden  Erbkrank- 
^  S  heiten  völlig  unabhängig  voneinander  nach  den 
S'l  MENDEL-Gesetzen  vererbt  wurde  (s.  Fig.  169). 
2  Hinsichtlich  aUer  Einzelheiten  des  Vererbungs- 
modus  sei  auf  Stocks  und  Barrington  und 
1  »:     auf  AscHNER  und  Engelmann  hingewiesen. 

^  ä  Die  letzteren  kommen  zu  folgender  Zusammen- 

S-g!      fassung:  ,,Der  normale  Genotypus  enthält  ein  Gen 
bzw.  einen  zusammengehörigen  Genkomplex,  welcher 
-hO      2  ö      die  Aufgabe  hat,  für  die  regelrechte  Verknöcherung 

 — I       s=  ^      speziell  der  bindegewebig  angelegten  Knochen  zu  sorgen. 

|-  ö       Störungen  innerhalb  dieses  Genkomplexes  köimen  eine 
mangelhafte  Verknöcherung  der  betreffenden  Skelett- 
■  ^      abschnitte,  das  Minische  Bild  der  Dysostosis  cleido- 
^      ^  ^  craniahs  hereditaria,  hervorrufen.    Dies  hat  schon 

"^W     ^  K.  H.  Bauer  angenommen.  Dabei  haben  die  einzelnen 

Knochen  (Schädel,  Klavikula)  eine  gesonderte  geno- 
typische Vertretung,  sei  es  daß  jedem  von  ihnen  eine  besondere  Erbeinheit  entspricht, 
welche  zusammen  einen  besonders  eng  gekoppelten  Komplex  bilden,  sei  es  daß  ein  einziges 
Gen  durch  den  Einfluß  anderer  ebenfalls  genotypischer  Faktoren  an  verschiedenen  Stellen 
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manifest  wird.  Diese  patliologisc-he  Anlage  zur  Dysostosis  cleidocranialis  ist  in  der  Kegel 
über  ihr  normales  Allelomorph  dominant  und  scheint  ferner  mit  den  Anlagen  zu  Genu 
valgum,  Halsrippe.  Deformitäten  des  Sternums  und  des  knöchernen  Thorax  sowie  gewissen 
Verkiünimungen  der  Wirbelsäule  in  engerer  Bindung  zu  stehen.  Sehr  nahe  korreliert  ist 
der  pathologische  Genkomplex  mit  einer  Anlage  zu  Minderwuchs,  vielleicht  auch  zu 
allgemeiner  Wachstumsstörung  des  Skelettes,  vielleicht  zu  achondi-oplastischer  Ossi- 
fikationsstörung." 

Bevor  wir  nun  auf  die  Pathogenese  und  die  verschiedenen  Ver- 
suche, das  hinsichtlich  seiner  Lokalisation  so  eigenartige  Bild  der  Dysostosis 
cleidocranialis  zu  erklären,  näher  eingehen,  muß  erst  die  enibryologische 
Entwicklung  der  Klavikula,  die  eine  ziemlich  komplizierte  und  heute  noch 
umstrittene  ist,  dargelegt  werden,  da  gerade  die  am  meisten  verbreitete 
Theorie,  nämlich  die  von  K.  H.  Bauer,  sich  auf  die  rein  bindegewebige 
Abstammung  der  Klavikula  stützt. 

In  der  Mitte  des  vorigen  Jahrhunderts  war  erstmaUg  zwischen  Bruch  und  Gegek- 
BAUR  ein  Streit  entstanden  darüber,  ob  die  Klavikula,  wie  die  Extremitätenknochen, 
knorpelig  präformiert  oder  ob  sie  ein  reiner  Deckknochen  sei.  Bruch  war  auf  Grund  seiner 
Studien  zu  der  Auffassung  gekommen  (1867),  daß  die  Klavikula  ein  Deckknochen  sei 
und  daß  sie  außerdem  früher  als  jeder  andere  Skeletteil  des  Menschen  verknöchere,  Gegek- 
BAUR  hatte  demgegenüber  in  seiner  ersten  Aibeit  (1864)  die  Meinung  vertreten,  ,,claß  auch 
die  Klavikula  eine  knorpelige  Anlage  nicht  entbehrt",  die  nur  in  unwesenthchen  Dingen 
von  den  Knorpeln  anderer  Knochen  verschieden  sei.  Später  (1867)  korrigierte  Gegenbaur 
in  einer  Nachschi-ift  zu  der  Aibeit  von  Bruch  seinen  Standpunkt  dahin:  ,,Mit  der  Klavi- 
kula bilde  ich  daraus  (sc.  und  mit  dem  Unterkiefer)  eine  besondere  Kategorie  von  Knochen, 
die  ich  zwischen  die  sogenannten  primären  und  sekundären  stelle.  ...  So  kann  dieser 
Knochen  (sc.  die  Klavikula)  histiogenetisch  doch  unmöglich  den  Knochen  des  Schädel- 
daches oder  des  Gesichts  zur  Seite  gestellt  werden." 

In  der  Folgezeit  wurde  die  Frage  dann  immer  wieder  von  den  Anatomen  ange- 
schnitten, so  von  Scheuthauer  (1871),  der  sich  gegen  die  Deckknochennatur  der  Schlüssel- 
beine aussprach:  ,,Wir  haben  uns  selbst  an  mikroskopischen  Querschnitten  von  Schlüssel- 
beinen 1  bis '2monatlicher  menschlicher  Embryonen  überzeugt,  daß  in  der  Tat  das  Mittel- 
stück der  Klavikula  aus  direkter  Verknöcherung  der  Knorpelzellen  hervorgeht;  ungleich 
mehr  aber  spricht  gegen  den  Versuch,  die  gleichzeitigen  Anomalien  des  Schädeldaches  und 
der  Klavikula  aus  der  Deckknochennatur  beider  zu  erklären,  die  Tatsache,  daß  gerade 
diejenigen  Teile  der  Klavikula  abnorm  gefunden  wurden,  welche  selbst  nach  Bruch  keine 
Deckknochen  sind,  sondern  aus  Knorpeln  hervorgehen,  nämlich  die  Enden."  Lambertz 
(1900)  hält  die  Klavikula  für  einen  Deckknochen:  ,, Dieser  Skeletteil,  die  Klavikula,  wird 
ähnlich  den  Deckknochen  des  Schädels  mit  Bestimmtheit  von  einem  Hautknochen  der 
Knorpelfische  abgeleitet.  . . .  Das  Schlüsselbsein  entwickelt  sich  zunächst  nach  Alt  der 
Bindegewebsknochen  und  erscheint  schon  in  der  7.  Woche  als  erster  knöcherner  Skeletteil 
(annähernd  gleichzeitig  mit  ihm  noch  der  Unterkiefer),  die  Ossifikation  begiimt  etwa  in 
der  Mitte  der  später  von  dem  Knochen  eingenommenen  Strecke  und  schreitet  schnell 
nach  beiden  Seiten  vor.  Die  Vergrößerung  des  Knochens  geschieht  so,  daß  nach  Auftreten 
der  ersten  Ossifikation  sich  an  dessen  beiden  Enden  Knorpelgewebe  entwickelt,  welches 
weiter  wächst  und  der  Verknöcherung  unterhegt."  Ferner  hat  sich  Hultkrantz  (1908), 
dem  wir  die  besten  Arbeiten  über  die  D3'sostosis  cleidocranialis  verdanken,  zu  dieser  Frage 
geäußert:  ,, Unter  solchen  Umständen  kann  ich  die  histogenetische  Gleichwertigkeit  der 
Schlüsselbeine  und  der  Deckknochen  des  Schädels  weder  als  festgestellt  erachten,  noch 
dieselbe  in  Abrede  stellen.  . . .  Die  Frage  von  der  Gleichwertigkeit  der  Schlüsselbeine  und 
der  Schädelknochen  hat  aber  ihre  Bedeutung  für-  das  Problem  der  kombinierten  Dysostose 
größtenteils  eingebüßt,  seitdem  wir  gefunden  haben,  daß  die  knorpelig  präformierte  Schädel- 
basis ebenso  starke  Veränderungen  wie  die  Bindegewebsknochen  des  Schädels  darbietet. 
Die  Erklärung  der  Kombination  ist  also  mit  dem  Hinweis  auf  eine  vermeinthche,  aber  nicht 
bewiesene  Deckknochennatur  des  Schlüsselbeins  jedenfalls  nicht  erledigt". 

In  jahrelangen  und  immer  wieder  ergänzten  Untersuchungen  hat  sich  H.  Fuchs 
um  die  Lösung  dieser  Frage  bemüht,  in  seiner  ersten  Mitteilung  (1912)  ist  er  auch  genauer, 
als  es  hier  geschehen  konnte,  auf  die  Meinungsverschiedenheit  der  Anatomen  eingegangen. 
In  dieser  seiner  ersten  Mitteilung  kommt  Fuchs  zu  folgendem  Resultat:  ,,Es  ist  also  die 
Klavikula  der  Mammalia  ditremata  genetisch  kein  einheitliches  Skelettstück,  sondern  ein 
zusammengesetztes ,  ein  Mischknochen ,  wie  man  es  vielfach  ausdr  ückt :  eine  Dermatochondro- 
stose,  d.  h.  ein  Knochen,  der  hervorgegangen  ist  aus  einer  Verschmelzung  von  Teilen  des 
Außen-  oder  Hautskeletts  und  des  Innen-  oder  Knorpelskeletts  während  seiner  Phylogenese." 
Nach  seiner  dritten  Mitteilung  (1924)  kommt  nur  den  Mammalia  ditremata,  den  Menschen 
eingeschlossen,  ein  wahres  Schlüsselbein,  eine  echte  Klavikula  zu.  Die  Klavikula  ist  phj'lo- 
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genetisch  hervorgegangen  aus  der  innigen  Verschmelzung  zweier,  ursprünglich  ganz  ver- 
schiedener, selbständiger  und  in  gewissem  Sinne  voneinander  unabhängiger  Skeletteile, 
nämlich  1.  eines  reinen  Deckknochens  (Klavikula,  Thorakale),  2.  einer  knorpelig  prä- 
formierten Spange,  der  cartilago  procoracoidea. 

Schließlich  seien  von  Anatomen  noch  angeführt  Braus,  der  in  seinem  Lehr- 
buche  (1921)  wörtlich  schreibt:  ,,Der  Meinung  anderer  Autoren,  daß  die  Klavikula  ein 
Ersatzknochen  sei  wie  die  Skapula  und  das  Korakoid,  kann  ich  nicht  zustimmen. 
Knorpelreste,  welche  bei  manchen  Säugern  in  der  Anlage  des  Schlüsselbeines  vor- 
kommen, betrachte  ich  als  Rudimente  des  Prokorakoides  oder  als  Neubildungen  (das 
gleiche  gilt  für  Knorpelanlagen  der  Ossicula  suprasternalia).  Beim  Menschen  entsteht 
das  Schlüsselbein  aus  einem  Gewebe,  welches  von  derjenigen  Art  Knorpel  deutlich  ver- 
schieden ist,  die  sonst  als  Vorläufer  von  Ersatzknochen  auftritt.  Nur  die  beiden  Enden 
sind  rein  laiorpelig  präformiert.  Auch  ist  die  Ossifikation,  welche  an  zwei  Stellen  in  der 
6.  Fötalwoche  sichtbar  wird,  die  früheste  unseres  Körpers  überhaupt,"  —  und  Broman 
(1927):  ,,Das  Schlüsselbein  wird  als  Verlängerung  des  Schulterblattblastems  angelegt. 
Die  Anlage  erreicht  (bei  etwa  15  mm  langen  Embryonen)  das  Vorderende  der  ersten  Rippe 
und  verschmilzt  mit  diesem.  Gleichzeitig  bildet  sich  in  dem  Inneren  des  Klavikularblastems 
ein  Kern  von  eigentümlichem  Vorknorpelgewebe,  der  in  der  Mitte  nie  zum  Hyalinknorpel 
ausgebildet  wird,  sondern  schon  vorher  in  Knochengewebe  übergeht." 

Die  in  der  anglo-araerikanischen  Literatur  niedergelegte  Ansicht  über  die  Entstehung 
der  Klavikula  findet  sich  sehr  gut  dargestellt  bei  Greig  (1933):  ,,Mall  does  not  say  de- 
finitely  that  the  clavicle  is  ,laid  down'  in  membrane  but  he  pointed  out,  and  seven  years 
later  Fawcett  corroborated,  that  the  preosseous  tissue  of  the  clavicle  is  not  ordinary 
cartilage  but  a  peculiar  kind  of  cartilage  which  is  granulär  in  appearance  between  the  cells. 
According  to  Fawcett  the  mesenchymal  concentration  which  defines  the  site  of  the  future 
clavicle  is  replaced  by  a  peculiar  precartilaginous  tissue  which  undergoes  direct  central, 
ossification;  but  laterally  and  mediaUy,  as  ossification  spreads,  cartilage  cells  appear  and 
undergo  the  usual  replacement  by  bone  as  occurs  in  other  long  bones." 

Nach  dieser  Abschweifung  über  die  Embryogenese  der  Klavikula,  die 
aber  zum  Verständnis  des  Folgenden  notwendig  war,  sei  mit  einigen  Worten 
eingegangen  auf  die  verschiedenen  Ansichten  über  die  Aetiologie  der 
Dysostosis  cleidocranialis. 

Von  diesen  Ansichten  haben  allerdings  heute  etliche  nur-  noch  historischen  Wert, 
so  z.  B.  die  Annahme  einer  hereditären  Lues,  einer  fötalen  Rachitis  usw.  Wie  bei  fast 
allen  Mißbildungen  war  um  die  Jahrhundertwende  allgemein  die  Ansicht  vorhenschend, 
daß  die  Raumbeschränkung  des  Embryo  im  Uterus  ätiologisch  anzuschuldigen  sei,  und 
zwar  durch  ein  zu  enges  Amnion;  für  die  Dysostosis  cleidocranialis  im  besonderen  vertrat 
Klar  diese  Ansicht;  er  schlug  außerdem  die  Bezeichnung  ,,Osteodysplasia  congenita" 
vor  und  faßte  die  Dysostosis  cleidocranialis  als  ,,amniogene  Hemmungsmißbildung  auf: 
,,Als  Aetiologie  nehmen  wir  abnorme  Enge  des  Amnions  an;  und  die  Fälle,  bei  denen  die 
Osteodysplasie  vererbt  wurde,  erklären  wir  uns  durch  familiäres  Vorkommen  der  Amnion- 
enge,  keineswegs  aber  können  wir  als  Ursache  eine  fötale  Knochenerkrankung  oder  gar 
,felilerhafte  Keimanlage'  (sogenaimtes  ,vitium  primae  formationis')  ansehen".  Hult- 
KRANTZ  hat  sich  die  Mühe  genommen,  diese  Theorie  Klars  im  einzelnen  sehr  ausführlich 
zu  widerlegen,  und  schließt  mit  den  Worten:  ,,Die  Unzulänglichkeit  und  die  Unwahrschein- 
lichkeit  der  Amniontheorie  für  die  Erklämng  der  Dysostosis  cleidocranialis,  dürfte  mit 
dem  Gesagten  hinreichend  erläutert  sein,  und  es  bleibt  mir  nur,  Klar  gegenüber  zu  be- 
tonen, daß  auch  eine  amniogene  Mißbildung,  wenn  sie  sich  nämlich  wie  die  Dysostose 
ebensosogut  vom  Vater  wie  von  der  Mutter  vererbt,  in  keiner  Weise  eine  „fehlerhafte 
Keimanlage"  ausschließt,  sondern  im  Gegenteil  eine  Abnormität  des  männlichen  oder 
weiblichen  Keimstoffes  mit  Notwendigkeit  voraussetzt." 

HuLTKRANTz  hat  nicht  nur  im  negativen,  ablehnenden  Sinne  seine 
Gedanken  über  die  Dysostosis  cleidocranialis  niedergelegt,  sondern  gerade 
auf  Grund  der  wiederholt  nachgewiesenen  Vererbung  hielt  er  es  schon  1908 
für  äußerst  wahrscheinlich,  daß  bei  der  Dysostosis  cleidocranialis 
eine  primäre  Veränderung  des  männlichen  oder  weiblichen 
Keimplasma  die  erste  Ursache  der  Störungen  bildet.  Einen 
bindenden  positiven  Beweis  für  diese  seine  Auffassung  mußte  er  selbst- 
verständlich schuldig  bleiben,  aber  eine  tatsächlich  begründete  Einwendung 
gegen  dieselbe  hat  er  vergebens  gesucht.  Die  Aetiologie  der  Dysostose  muß 
also  nach  seiner  Ansicht  auf  ,, innere  Ursachen"  zurückgeführt  werden.  Da- 
mit, so  meinte  er,  sei  für  das  tiefere  Verständnis  der  Mißbildung  nicht  viel 
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gewonnen  worden.  Bei  dem  ersten  Auftreten  einer  Dysostosis  cleidocranialis 
in  einer  Familie  wäre  nach  Hultkrantz  an  Mutation  zu  denken.  Er  schrieb 
darüber : 

„Wegen  der  großen  Uebereinstimmung  der  Dysostose  mit  den  de  VRiEsschen  Mu- 
tationen meine  ich  die  Möglichkeit  nicht  in  Abrede  stellen  zu  können,  daß  es  sich  wirklich 
um  analoge  Erscheinungen  handelt.  Eine  tatsächlich  begründete  Einwendung  dagegen 
habe  ich  nicht  ausfindig  machen  körmen ...  Da  keine  von  außen  einwirkenden  Momente 
für  die  Entstehung  der  Mißbildung  verantwortlich  gemacht  werden  können  und  diese 
sowohl  väterlicher-  wie  mütterlicherseits  vererbt  werden  kann,  muß  die  erste  Ursache 
in  einer  primären  Verändenmg  des  elterlichen  Keimplasma  gesucht  werden." 

Trotz  diesen  klaren  Gedankengängen  und  logisch  daraus  abgeleiteten 
Schlußfolgerungen  Hultkrantz'  hat  doch  die  Amniondruck-Theorie 
leider  in  die  Lehrbücher  des  In-  und  Auslandes  Eingang  gefunden;  ihr  er- 
standen immer  wieder  Verteidiger,  obwohl  diese  Theorie  nicht  zu  halten  ist. 

So  hat  besonders  M.  Jansen  in  zahlreichen  Arbeiten  den  erhöhten  Flüssigkeits- 
druck in  der  Amnionhöhle  für  die  Entstehung  mannigfaltiger  verschiedenster  Mißbildungen 
angeschuldigt.  Dieser  gesteigerte  Druck  soU  nach  ihm  alle  möglichen  Mißbildungen  be- 
wirken, je  nach  der  Zeit,  in  welcher  er  einwirkt:  Chondiodystrophie,  Dysostosis  cleido- 
cranialis, Klumpfuß,  Hüftluxation  usw.  In  einer  eigenen  Arbeit  (1926)  habe  ich  mich 
bemüht,  diese  Argumente  Jansens  zu  widerlegen,  auch  ist  Gruber  in  diesem  Handbuch 
nochmals  kritisch  darauf  eingegangen  und  zu  einer  Ablehnung  von  Jansens  Vorstellungen 
gelangt. 

Bei  der  Ueberlegung  der  Aetiologie  der  Dysostosis  cleidocranialis 
scheinen  mir  zwei  Arbeiten  von  Bedeutung  zu  sein,  da  sie  Schlußfolgerungen 
enthalten,  die  auf  sicheren,  bei  der  Obduktion  gewonnenen  Tatsachen  auf- 
bauen, also  nicht  rein  spekulativer  Natur  sind.  Zunächst  die  Arbeit  von 
Leri  und  Tretiakoff  (1923),  in  welcher  über  die  Autopsie  einer  31jährigen 
Kranken  berichtet  wird,  die  früher  (mit  16  Jahren)  (1907  von  Roger  Voisin, 
Mace  de  Lepinay  und  Infroit),  schon  einmal  bearbeitet,  also  zu  Lebzeiten 
recht  genau  beobachtet  worden  war.  Leri  und  Tretiakoff  fanden  bei  der 
Gehirnsektion  starke  Entzündungserscheinungen  von  selten  der  Meningen, 
des  Gehirns  und  seiner  Gefäße,  deren  Entstehung  sie  auf  das  Ende  des 
II.  Fötalmonats  datieren,  also  auf  den  gleichen  Zeitpunkt,  wo  das  Schlüssel- 
bein und  das  Schädeldach  sich  zu  verknöchern  beginnen.  Aus  der  Literatur 
führen  sie  zwei  Autopsien  an  (Scheuthauer,  Roussy  et  Ameuille),  die 
einen  ganz  ähnlichen  Gehirnbefund  aufdeckten.  Später  wurde  dann  noch 
von  Stewart  am  Gehirn  eines  47jährigen  Dysostotikers,  der  ebenfalls  bei 
Lebzeiten  schon  einmal  veröffentlicht  worden  war  (Laverty),  ein  alter 
Entzündungsherd  gefunden,  dessen  Entstehung  Stewart  auch  an  das  Ende 
des  2.  Fötalmonats  zurückverlegt.  Diese  Befunde  am  Zentralnervensystem 
sind  bisher  zwar  nur  spärlich,  aber  im  Vergleich  zu  der  Seltenheit  der 
Sektionen  bei  der  Dysostosis  cleidocranialis  überhaupt  doch  um  so  höher 
zu  bewerten.  Folgerichtig  schließt  Leri:  Die  gleiche  infektiöse  Noxe  kann 
während  einer  bestimmten  Epoche  des  intrauterinen  Lebens  (Ende  des 
2.  Monats)  sowohl  die  charakterischen  Veränderungen  am  Knochensystem 
wie  auch  am  Zentralnervensystem  bewirken. 

Zuzugeben  ist,  daß  diese  Infektionstheorie  die  so  oft  nachgewiesene 
Vererbung  nicht  berücksichtigt,  sondern  eine  exogene  Ursache  annimmt 
statt  einer  endogenen;  auch  darauf  ist  Leri  mit  einigen  Worten  schon  ein- 
gegangen. Die  Genbedingtheit  hat  ja  schon  früher  Hultkrantz  angenommen 
(s.  oben),  neuerdings  ist  sie  in  etwas  anderer  Form  von  K.  H.  Bauer  (1927) 
verfochten  worden  (s.  oben),  und  zwar  in  dem  Sinne,  daß  ,,die  Gesamtheit 
der  mesenchymalen  Gewebe  als  betroffen  angesehen  werden  muß". 
Bauer  faßt  die  Dysostosis  cleidocranialis  auf  als  eine  Mutante,  „die  elektiv 
das  gesamte  bindegewebig  präformierte  Knochensystem,  die 
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Belegknochen  betrifft".  Aschner  und  Engelmann,  deren  Ansicht  ebenfalls 
schon  oben  wiedergegeben  ist,  schließen  sich  Bauer  an.  Einen  Vorläufer 
von  Bauer  kann  man  in  Apert  (1901)  sehen,  der  die  Dysostosis  cleido- 
cranialis  als  Mutation  auffaßte,  und  zwar  als  ,,une  insuffisance  de  l'ossi- 
fication  membraneuse". 

Nach  ScHiNz  (1923)  „ist  das  Verschwinden  der  Klavikula  bei  der  Dysostosis  cleido- 
cranialis  als  isolierte  Hemmungsbildung  der  dermalen  Knochenbildung  aufzufassen". 
Schon  früher  hatten  Hutlkrantz  sowohl  wie  auch  Paltauf  (1912)  eine  solche  Auffassung, 
wie  sie  jetzt  wieder  von  K.  H.  Bauer,  Aschner  und  Engelmann,  von  Schinz  u.  a.  ver- 
treten wird,  abgelehnt.  ,, Diese  verschiedenen  Anomalien  lassen  wohl  keinen  Zweifel, 
daß  man  mit  der  früheren  Annahme  einer  Hemmung  der  Ossifikation  der  aus  häutiger 
GiTindlage  hervorgehenden  Skeletteile  des  Kianiums  und  der  Schlüsselbeine  nicht  aus- 
kommt, zudem  die  knorpelig  vorgebildete  Schädelbasis  ganz  wesentlich  an  der  Stöning 
beteiligt  ist;  sie  ist  auch  mit  Eecht  verlassen  worden.  Es  muß  sich  um  eine  allgemeinere, 
allerdings  am  Schädel  und  an  den  Schlüsselbeinen  im  höchsten  Maße  zum  Ausdruck 
kommende,  intrauterin  und  frühzeitig  einsetzende  Störung  handeln"  (Paltauf). 

Die  Einwände  gegen  die  Theorie  K.  H.  Bauers  sind  wohl  berechtigt,  soweit  sie  sich 
gegen  die  Auffassung  richten,  die  neue  Mutante  betreffe  ,,elektiv  das  gesamte,  bindegewebig 
präformierte  Knochensystem".  Außer  den  von  Hultkrantz  und  Paltauf  vorgebrachten 
Argumenten,  wozu  in  erster  Linie  die  Mitbeteiligung  der  knoi-pelig  vorgebildeten  Schädel- 
basis an  dem  Prozeß  der  Dysostosis  cleidocranialis  gehört,  wäre  hier  die  oben  ausführlicher 
wiedergegebene  Entwicklung  der  Klavikula  anzuführen,  die  ja  kein  nur  bindegewebig 
präformierter  Knochen  ist,  sondern  hervorgeht  aus  der  Verschmelzung  eines  Deckknochens 
mit  einer  knorpelig  präformierten  Spange.  Hierher  gehört  auch  die  Tatsache,  daß  „binde- 
gewebspräformierte  Knochen,  wie  Gesichtsknochen,  Theka  usw.  nie  Sitz  kartilaginärer 
Exostosen  sind,  daß  dagegen  solche  hin  und  wieder  am  Schlüsselbein,  das  ja  teilweise 
knorpelpräformiert  ist,  angetroffen"  werden  (Andersen).  Weiter  gehört  hierher  die  Tat- 
sache, daß  bei  der  Chondrodystrophie  (Achondroplasie)  ,,die  Klavikula  von  allen  Knochen 
des  Skeletts  am  wenigsten  verändert  ist"  (Frangenheim).  In  der  Fassung,  daß  „elektiv 
das  gesamte  bindegewebig  präformierte  Knochensystem"  ergiiffen  ist  bei  der  Dysostosis 
cleidocranialis,  steht  also  die  Theorie  Bauers  mit  den  anatomischen  Tatsachen  nicht  in 
Einldang;  trotzdem  kann  sie  als  Arbeitshypothese  so  lange  von  heuristischem  Wert  sein, 
bis  weitere  neue  Tatsachen  gefunden  sind,  die  uns  zwingen,  diese  Hypothese  fallen  zu 
lassen. 

So  hat  sich  auch  Husler  die  Theorie  Bauers  zu  eigen  gemacht  und  darauf  eine 
neue  Einteilung  aufgebaut,  indem  er  eine  Anzahl  eigenai'tiger  angeborener  Skelettverände- 
rungen als  „degenerative  Dysostosen"  zusammenfaßte  und  diese  wieder  unterteilte  in  eine 
hypoplastische  Form  —  wozu  er  die  Dysostosis  cleidocranialis  zählte  —  und  hyperplastische 
Formen  —  wozu  er  u.  a.  die  Dysostosis  multiplex  (Typ  Hurler)  rechnete.  Aschner  und 
Engelmann  haben  ebenso  ein  Kapitel:  ,, Wachstumsstörungen  der  Belegknochen"  ge- 
schaffen, unter  welchem  sie  die  Dysostosis  cleidocranialis  u.  a.  abhandeln. 

Es  ist  also  die  Stellung  der  Dysostosis  cleidocranialis  im  Ring  der  Miß- 
bildungen umstritten;  es  soll  deshalb  nicht  versäumt  werden,  mit  einigen 
Worten  eine  Auffassung  zu  erwähnen,  die  früher  die  Autoren  lebhaft  be- 
schäftigt hat,  nämlich  die  Beziehungen  zwischen  Chondrodystrophie  und 
Dysostosis  cleidocranialis.  Namentlich  die  französische  Schule  am  Anfang 
imscres  Jahrhtmderts  hat,  fußend  auf  einer  Arbeit  von  Apert  (1901),  die 
Chondrodystrophie  und  die  Dysostosis  cleidocranialis  als  sozusagen  kom- 
plementäre Affektionen,  als  gleichwertige  Ossifikationsstörungen  von  ent- 
gegengesetztem Typus  betrachtet.  ,,L'achondroplasie  et  la  dysostose 
cleido-cranienne  sont  deux  types  opposes  d'un  meme  groupe 
morbide  les  dysostoses  congenitales  hereditaires"  (Apert). 
Diese  These  hat  er  bis  in  Einzelheiten  verfolgt  und  hat  sich  bemüht  aufzu- 
weisen, daß  alle  Teile,  welche  bei  der  Chondrodystrophie  ergriffen  sind,  bei 
der  Dysostosis  cleidocranialis  frei  sind,  und  vice  versa.  Gegen  diese  An- 
schauung hat  schon  Hultkrantz  (1907  und  1908)  Stellung  genommen, 
neuerdings  wieder  Aschner  und  Engelmann:  ,,Wir  glauben  wohl  nicht,  daß 
sich  diese  Parallele  aufrechterhalten  läßt,  da  der  Achondroplasie  ein  viel 
komplizierterer  pathogenetischer  Mechanismus  zugrunde  liegt  und  sie  nicht 
einfach  durch  ausbleibende  oder  mangelhafte  Ossifikation  der  knorpelig 
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angelegten  Knochen  zu  erklären  ist.  Dagegen  scheint  es  sehr  wahrscheinlich, 
daß  die  mit  Dysostosis  cleidocranialis  behafteten  Individuen  auch  eine 
Neigung  zu  Anomalien  des  enchondralen  Verknöcherungsprozesses  haben." 

Literatur  zu  Dysostosis  cleidocranialis. 

Ausführliche  Literaturverzeichnisse  finden  sich  u.  a.  in  den  Arbeiten  von  Fitchet, 
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7.  Die  multiple  angeborene  Gelenkstarre. 

(Arthrogryposis  congenita.) 

Anhang:  Die  multiple  angeborene  Gelenkschlaffheit. 
Von  B.  Valentin,  Hannover. 

Als  ., angeborene  Kontrakturen",  , .multiple  angeborene  Gelenkstarre" 
(„raideur  articulaire  congenitale  multiple"  [Nove  Josserand,  Rocher]), 

„Arthrogryposis  ^)  multiplex  con- 
genita" (Walter  G.  Stern), 
,,Amyoplasia  congenita"  (Shel- 
don),  „Myodystrophia  foetalis  de- 
formans"  (Middleton)  wird  ein 
bisher  zwar  relativ  selten  be- 
schriebenes, aber  doch  ziemlich 
fest  umrissenes  und  gegen  andere 
Anomalien  gut  abgrenzbares  Krank- 
heitsbild verstanden,  welches  • — 
wie  ja  schon  der  Name  besagt  — 
als  Hauptsymptom  die  Einschrän- 
kung in  der  Beweglichkeit  der 
Extremitätengelenke  und  eine 
starre  Fixation  derselben  zeigt 
(s.  Fig.  170—177). 

Historisch  betrachtet  muß  man 
feststellen,  daß  Jules  Guerin^) 
um  die  Mitte  des  vorigen  Jahr- 
hunderts als  erster  das  Krankheits- 
bild beschrieben  und  entsprechend 
seiner  Theorie  der  „retraction  mus- 
culaire  convulsive"  auch  gedeutet 
hat  (siehe  Observation  I,  S.  537, 
Tafel  XXV  und  besonders  Obser- 
vation XIII,  S.  599,  Tafel  XXVI). 

Kosen  KRANZ  und  neuerdings  Mid- 
dleton führen  zwar  an,  daß  Otto 
(1841)  als  erster  einen  einschlägigen  Fall 
veröffentlicht  habe,  doch  glaube  ich 
nicht,  daß  Ottos  Fall  hierher  zu  rechnen 
ist,  denn  nach  der  Abbildung  sowohl 
(Tab.  IV,  Fig.  1)  wie  auch  nach  der 
kurzen  Beschreibung  (S.322,  Nr.D  LXXI) 
handelt  es  sich  um  etwas  anderes,  viel- 
leicht um  angeborene  Kontrakturen,  aber 
nicht  um  eine  angeborene  Starre.  Die 
Ellbogengelenke  z.  B.  stehen  in  Beugestellung,  während  sie  bei  der  Starre  in  Streck- 
stellung fixiert  sind. 

Die  Theorie  dei-  reflektorischen  muskulären  Kontraktur  hat  Guerin  in  einer  großen 
Zahl  von  Arbeiten  verteidigt  und  am  Ende  seines  Lebens  nochmals  in  einem  nicht  mehr 
vollständig  erschienenen  umfangreichen  Werk  zusammengefaßt. 

1)  Arthros  (griech.)  =  das  Glied,  grypos  (griech.)  =  gekrümmt. 
■2)  Guerin,  Jules  Rene  (1801—1886),  s.  über  ihn:  „Dieffenbach  an  Stromeyer", 
Briefe,  hrsg.  von  Valentin,  Leipzig,  1934,  S.  44. 

3)  Otto,  Adolph  Wilhelm  (1786—1845)  Professor  der  Anatomie  in  Breslau. 


Fig.  ]70.  $  2  Monate.  Angeborene 
Gelenkstarre;  man  beachte  die  Haltung  der 
.Alme  in  Streckstellung,  die  Ellbogengelenke 
und  die  Klumphand  beiderseits.  Beobach- 
tung von  B.  Valentin. 
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Als  Ursache  für  die  muskuläre  Kontraktur,  die  entweder  einzelne 
Muskeln  (wie  beim  Schiefhals  oder  beim  Strabismus)  oder  ganze  Gruppen 
von  solchen  (wie  beim  Klumpfuß,  bei  der  multiplen  Gelenkstarre  usw.) 
ergreifen  kann,  nahm  Guerin  eine  intrauterine  Affektion  des  Gehirns  oder 
Rückenmarks  an.  Leider  sind  die  Arbeiten  von  Guerin  ganz  in  Vergessen- 
heit geraten;  daß  sie  aber  auch  heute  noch  ihren  Wert  haben,  beweist  die 
Tatsache,  daß  neuerdings  Potel  und  Middleton  eine  ähnhche  Theorie 
für  das  Zustandekommen  ver- 
schiedenartigster Mißbildungen 
aufgestellt  haben,  unter  anderen 
auch  für  die  „Myodystrophia 
deformans",  wie  Middleton 
die  angeborene  Starre  bezeich- 
net. Nach  Potel  (1925)  gehören 
Schiefhals ,  Schulterblatthoch- 
stand, Klumpfuß  usw.  zusammen 
in  ein  Kapitel  der  ,,Dystrophies 
musculaires",  es  seien  Mißbil- 
dungen ,,de  meme  ordre  et  de 
meme  origine".  Die  primäre  Ver- 
änderung des  Muskels  sei  bei 
allen  die  gleiche,  nur  die  sekun- 
dären Folgezustände  seien  ver- 
schieden, je  nach  dem  Ueber- 
wiegen  des  einen  Muskels  über 
den  anderen,  nach  dem  Grade 
der  Atrophie  usw.  Diese  Muskel- 
dystrophien sind  bald  isoliert, 
wie  z.  B.  beim  Schiefhals,  bald 
generalisiert,  wie  bei  der  ange- 
borenen Starre.  Befinden  sich 
die  Flexoren  mit  den  Extensoren 
im  Gleichgewicht,  so  entstehe 
keine  Verkrümmung,  sondern  das 
betroffene  Glied  bleibe  in  nor- 
maler Extension.  Ein  solcher  Fall 
liege  vor  bei  der  angeborenen 
Starre,  bei  welcher  die  Gelenke 
selber  intakt  seien,  nur  nicht 
bewegt  werden  könnten,  weil  die 
bewegenden  Muskeln  ausfielen. 
Middleton  gelang  es,  Muskeln  von 
verschiedenen  Kranken  mit  an- 
geborener Starre  histologisch  zu 

untersuchen  und  so  die  Theorie  Potels  zu  stützen.  Er  nimmt  eine  fettige 
und  fibröse  Degeneration  der  Muskeln  an,  die  sie  während  des  intrauterinen 
Lebens  erleiden;  dadurch  verlieren  sie  nach  seiner  Meinung,  wenigstens 
teilweise,  ihre  Elastizität  und  bleiben  im  Längenwachstum  zurück.  Es 
handelt  sich  um  eine  Degeneration  von  ausgereiften  und  wohlausgebildeten 
Muskelfasern,  nicht  um  eine  myoblastische  Dysplasie.  Die  Degeneration 
sei  eine  periphere,  also  im  Muskel  selbst  gelegene,  und  nicht  etwa  die  Folge 
einer  intrauterinen  Läsion  des  Nervensystems.  In  diesem  Punkt  geht  also 
Middleton  andere  Wege  als  Guerin. 


Fig.  171.  $  6  Monate.  Angeborene  Ge- 
lenkstarre ;  man  beachte  die  Haltung  der  Arme 
(stärkste  Innenrotation.  Hyperextension  der 
Ellbogengelenke)  und  Häj|de  (Kkimpliände). 
Beobachtung  von  B.  Valentin. 
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Damit  sind  wir  schon  mitten  in  die  mit  der  angeborenen  Starre  sich 
verknüpfenden  Probleme  hineingeraten:  auf  der  einen  Seite  die  Annahme, 
daß  es  sich  primär  um  eine  zentralnervöse  Störung  handele  (Guerin), 
auf  der  anderen  Seite  die  Anhänger  der  Theorie  einer  primär  und  ausschließ- 
lich im  Muskel  selber  gelegenen  Affektion  (Middleton).  Für  diese  letztere 
Theorie  würde  sprechen,  daß  die  Muskeln  bei  der  angeborenen  Starre  keine 
Entartungsreaktion  zeigen  (Scarlini,   Schapira,  Kocher),  daß  ferner 

Roberts  bei  neugeborenen 
Lämmern  eine  ganz  ähn- 
liche Erkrankung ,  aller- 
dings familiärer  Natur, 
beobachten  konnte.  Die 
Muskeln  zeigten  —  über- 
einstimmend mit  den  von 
Middleton  beim  Menschen 
erhobenen  Befunden  —  fi- 
bröse Entartung,  während 
die  Gelenke  selber  nor- 
mal waren.  Roberts  ver- 
gleicht, wie  schon  vor  ihm 
Guerin  (siehe  oben),  die 
Krankheit  mit  dem  Schief- 
hals und  sieht  die  Ur- 
sache in  einer  Verände- 
rung des  autonomen  Ner- 
vensystems. 

Demgegenüber  fand 
Price  bei  einem  im  Alter 
von  5  Monaten  gestorbenen 
Kinde  mit  ganz  typischer 
angeborener  Starre  aller 
vier  Extremitäten  Zeichen 
einer  chronischen  Menin- 
gitis des  Rückenmarks 
und  einen  leichten  Grad 
von  Hydrozephalus.  Die 
primäre  Störung  liegt  nach 
Price  im  Rückenmark;  es 
handelt  sich  also  um  eine 
zentrale  Störung,  und  zwar 
genauer  um  eine  Infek- 
tion, die  ihren  Sitz  im  VI. 
bis  VIII.  Zervikalsegment 
und  in  der  unteren  Lumbalregion  hat.  Bei  der  angeborenen  Starre  wird 
oft  über  Hydramnion  oder  auch  über  Fruchtwassermangel  berichtet  (siehe 
hierzu  auch  0.  E.  Schulz),  so  daß  auch  diese  Tatsache  an  die  Möglich- 
keit einer  frühzeitigen  amniotischen  Infektion  denken  läßt.  Tritt  diese 
Infektion  nach  der  4.  oder  5.  Woche  des  embryonalen  Lebens  auf,  so  ist 
das  Neurairohr  schon  überall  geschlossen,  nur  nicht  an  der  Zervikal-  und 
unteren  Lumbah-egion.  An  diesen  Stellen  könne  also  die  Amnionflüssig- 
keit herantreten  und  so  eine  Entzündung  herbeiführen. 

Diese  Theorie  von  Price  findet  ihre  Stütze  in  einem  früher  von  mir  veröffentlichten 
Fall,  bei  dem  es  sich  zwar  nicht  um  eine  typische  Amyoplasia  congenita  handelte,  bei  dem 


Fig.  172.  Gleiche  Beobachtung  wie  Fig.  171. 
Außer  der  Armhaltung  sind  die  ,, Grübchen"  auf  der 
Schulterhöhe  zur-  beachten. 
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aber  doch  schwere  Kontraktursteilungen  der  Extremitäten  bestanden.  Von  kompetenter 
Seite  (M.  Bielschowsky)  wurden  weitgehende  Veränderungen  an  C  7  und  C  8  gefunden: 
die  Vorderhomzellen  waren  zu  einem  beträchtlichen  Teil  geschwunden,  die  vorhandenen 
Exemplare  zeigten  Veränderungen  im  Sinne  einer  Schrumpfung;  als  wahrscheinlich  wurde 
eine  infektiöse  Noxe  im  Fötalleben  vermutet. 


Fig.  174. 

Fig.  173  u.  174.  Verschiedene  Formen  von  Klumphänden  bei  angeborener  Starre. 
Nach  Beobachtungen  von  B.  Valentin. 

Von  den  eben  genannten  Autoren  (Guerin,  Middleton,  Price)  wird 
übereinstimmend  angenommen,  daß  erst  während  des  intrauterinen  Lebens 
die  Kjankheit  einsetze ;  eine  Vererbung  des  Leidens  ist  bisher  nicht  bekannt 
geworden  (die  familiäre  Häufung  bei  den  von  Roberts  beschriebenen, 
meist  totgeborenen  Lämmern  würde  nicht  dagegen  sprechen).   In  den 
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früheren  Arbeiten  wird,  entsprechend  der  damaUgen  Auffassung,  das  Leiden 
meist  auf  Zwangshaltung  infolge  Fruchtwassernlangel,  auf  intrauterine 
Kompression  und  ähnliche  mechanische  Momente  zurückgeführt  (Hoh- 
MANN,  Marconi,  Schulz,  Schulte,  Rocher  u.  a.).  Durch  die  erzwungene 
Inaktivität  blieben  die  Extremitäten  in  der  Entwieldung  zurück  und 
atrophierten  so.  ,, Zusammengepreßt  von  der  Uteruswand  hatte  der  Fötus 
nicht  Raum,  seine  Gelenke  genügend  zu  bewegen.  Ebenso  aber  wie  zur 
Erhaltung  der  normalen  Beweghchkeit  eines  Gelenkes  gehören  zur  Aus- 
bildung derselben  Bewegungen  des  Gelenkes  in  normalem  Umfang.  Können 
dieselben  nicht  ausgeführt  werden,  so  ist  die  Beweglichkeitsbeschränkung, 
die  Kontraktur,  die  unausbleibliche  Folge"  (Schanz).  Nur  Rosenkranz 
(1905),  dem  wir  eine  recht  gute  und  kritische  Arbeit  ,,über  kongenitale 
Kontrakturen  der  oberen  Extremitäten"  verdanken,  verwirft  die  Druck- 


Fig.  175.  Schwerste  Klumpfüße  bei  angeborener  Starre.  Beobachtung  von 
B.  Valentin. 

theorie  und  neigt  dazu,  für  die  Mehrzahl  der  Fälle  eine  neurogene  Entstehung 
anzunehmen.  ,,Die  Ursache  der  Innervationsstörung  könnte  man  in  intra- 
uterinen Nervenerkrankungen  (Bouvier)  oder,  was  uns  wahrscheinlicher 
dünkt,  in  durch  Keimesvariation  bedingten  Hirn-  und  Markdefekten 
suchen." 

Schon  vor  Middleton  nahm  Sheldon  (1932)  eine  Entwicklungs- 
störung (developmental  aplasia)  bestimmter  Muskelgruppen  der  Extremi- 
täten an.  Als  Folge  dieser  Aplasie  oder  Hypoplasie  entwickelten  sich  Ver- 
änderungen in  und  um  die  Gelenke.  Rocher,  der  zwei  ausgezeichnete 
und  erschöpfende  Beiträge  über  unser  Thema  veröffentlicht  hat,  machte 
in  seiner  ersten  Arbeit  aus  dem  Jahre  1914,  eben  entsprechend  dem  damaligen 
Stande  der  Wissenschaft,  sich  die  Drucktheorie  zu  eigen,  während  er  in 
seiner  zweiten  Arbeit  aus  dem  Jahre  1933  folgende  Theorie  aufstellte:  Das 
Blastem,  aus  dem  sich  die  Muskulatur  später  entwickelt,  erleidet  aus  Gründen, 
die  uns  unbekannt  sind,  eine  Störung,  eine  Veränderung  der  Struktur; 
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als  Folge  davon  sehen  wir  dann  nach  der  Geburt  eine  Hypoplasie  oder 
Aplasie  bestimmter  Muskeln,  also  das  Krankheitsbild  der  angeborenen 
Starre.  Da  aber  die  Entwicklung  der  Muskeln  aufs  engste  mit  der  der  Ge- 
lenke verknüpft  ist,  so  findet  man  auch  oft  Veränderungen  dieser  in  Gestalt 
von  Klumphänden,  Klumpfüßen  usw.  (s.  Fig.  170 — 176). 

Gerade  diese  Kombination  mit  anderen  Mißbildungen,  wie  sie  nicht 
nur  zufällig  einmal,  sondern  häufiger  mit  einer  gewissen  Regelmäßigkeit 
beobachtet  wird,  ist  von  Wichtigkeit  für  die  Betrachtung  der  Pathogenese 
und  für  die  Erkenntnis  der  ursächlichen  Zusanmienhänge. 

Rosenkranz  (1905)  hat  in  seiner  gründlichen  Arbeit  alle  bis  dahin 
bekannt  gewordenen  Fälle  tabellarisch  zusammengestellt,  auch  die  anderen 
Mißbildungen  und  son- 
stigen Abnormitäten  da- 
bei berücksichtigt.  Eine 
Analyse  der  Fälle  bis 
1914  gibt  Rocher,  dem 
überhaupt  das  Verdienst 
gebührt,  die  Kliniker 
wiederholt  auf  diese 
Krankheit  hingewiesen 
zu  haben.  Als  ein  solches 
zufälliges  Zusammentref- 
fen ist  das  mit  Xero- 
derma pigmentosum 
zu  nennen;  von  Cor- 
LETT  wird  ein  dreijähriger 
Junge  kurz  beschrieben, 
der  multiple  Kontrak- 
turen außer  Xeroderma 
pigmentosum  hatte,  Co- 
KAYNE  erwähnt  ihn  in 
seinem  Buch  und  be- 
zeichnet die  Kontrak- 
turen als  Amyoplasia 
congenita.  Man  muß 
die  Kombination  mit  kon- 
genitaler Hüftluxation, 
mit     Genu    recurvatum  Fi^- 176.  Armhaltung  bei  angeborener  Starre.  Nach 

COng.,   mit  congcnitalem     """"  Beobachtung  von  BoGDANOW. 
Patellardefekt  und  mit 

den  schon  oben  erwähnten  Klumphänden  und  -füEen  als  durchaus  regel- 
mäßig und  zugehörig  zum  Krankheitsbild  der  angeborenen  Starre  bezeichnen. 

Die  angeborene  Hüftluxation  dieser  Art  fällt  aus  dem  Rahmen  des  sonst  darunter 
verstandenen  Krankheitsbildes  heraus,  worüber  sich  alle  Autoren  einig  sind  (Rocher, 
ScHAPiKA,  ScARLiNi,  Marconi,  Middleton).  Nicht  nur,  daß  sich  der  sonst  üblichen 
Methode  der  unblutigen  Einrenkung  meist  unüberwindliche  Schwierigkeiten  entgegen- 
stellen, die  sicher  nur  zum  Teil  in  der  Starre  der  Muskulatur  ihren  Grund  haben,  sondern 
es  besteht  auch  für  gewöhnlich  eine  mehr  oder  weniger  starke  Außenrotation  in  den  Hüft- 
gelenken, die  von  Rocher  auf  die  Kontraktur  der  pelvi-fenioralen  und  pelvi-trochanteren 
Muskeln  zurückgeführt  wird.  Durch  diese  Außenrotation  werden  auch  die  Knie  oft  um 
mehr  als  90"  nach  außen  gedreht.  Die  Wirkung  der  Glutäalmuskeln  schuldigt 
Middleton  an  als  Grund  für  die  Entstehung  der  Hüftluxation:  ebenso  wie  es  an  anderen 
Gelenken  infolge  der  Muskelveränderungen  zu  Kontraktuien  kommt,  so  ziehen  die  Gesäß- 
muskeln den  Kopf  aus  der  Pfanne  heraus  und  halten  ihn  an  seiner  neuen  Stelle  fest,  so 
daß  bei  der  Reposition  große  Schwierigkeiten  entstehen. 
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Es  käme  dann  weiter  das  angeborene  Genu  recurvatum,  meist  verbunden  mit 
Aplasie  der  Patella,  hinzu.  Auch  diese  begleitende  Mißbildung  hat  schon  Rosen- 
kranz in  einem  Großteil  der  von  ihm  aus  der  Weltliteratur  gesammelten  Fälle  notiert, 
kürzlich  hat  Middleton  ihr  eine  besondere  Studie  gewidmet.  Er  kommt  auf  Grund  histo- 
logischer Untersuchung  mehrerer  bei  der  Operation  gewonnener  Stücke  aus  dem  Quadri- 
zeps  zu  dem  Schluß,  daß  der  zugrunde  liegende  pathologische  Prozeß  in  jeder  Hinsicht 
dem  gleicht,  den  er  schon  bei  der  angeborenen  Starre  gefunden  hatte  (siehe  oben).  Es 
handelt  sich  also  um  eine  rein  periphere,  im  Muskel  selber  gelegene,  während  des  intra- 
uterinen Lebens  sich  abspielende  Degeneration,  die  nicht  etwa  die  Folge  einer  Nervenläsion 
ist.  Als  Beweis  dafür  führt  er  besonders  an,  daß  die  degenerierten  Muskeln  ihre  voll- 
ständige, ihnen  zukommende  Anzahl  von  Nervenfasern  haben  und  daß  in  den  dystrophi- 
schen Muskelpartien  auch  viele  normale,  also  nicht  degenerierte  Muskelspindeln  gefunden 
wurden.  Das  Genu  recurvatum  ist  also  eine  Folge  der  Kontraktur  des  Extensor  quadri- 
ceps  femoris;  diese  Kontraktur  rührt  von  einer  fibrösen  und  Fettdegeneration  der  ge- 
streiften Muskelsubstanz  während  des  intrauterinen  Lebens  her.  Daß  bei  dieser  Kontraktur 
des  Quadrizeps  die  Flexion  nur  in  ganz  geringem  Ausmaße  möglich  ist,  kann  nicht  wunder- 
nehmen. Ferner  ergibt  sich  von  selber  eine  Erklärung  für  das  vollständige  Fehlen  oder 
die  Unterentwicklung  der  Patella.  Poli  hat  dem  kongenitalen  Patellardefekt  bei  der 
angeborenen  Starre  eine  eigene  größere  Arbeit  gewidmet  und  kommt  zu  dem  Schluß,  daß 
die  erste  Entwicklung  der  Kniescheibe  infolge  des  zugrunde  liegenden  dystrophischen 
Prozesses  von  Anfang  an  gehemmt,  daß  fernerhin  bei  dem  Ausfall  der  Funktion  des  Quadri- 
zeps und  des  Kniegelenks  auch  die  weitere  Entwicklung  gestört  ist. 

Als  häufigste  Kombination  sind  die  Klumphand  und  der  Klumpfuß  anzuführen, 
so  daß  man  wohl  sagen  kann,  daß  diese  als  zugehörig  zum  Krankheitsbild  der  angeborenen 
Starre  zu  bezeichnen  sind.  Von  den  Klumpfüßen  ist  nur  zu  sagen,  daß  diese  ganz  besonders 
stark  ausgeprägt  zu  sein  pflegen  und  der  gewöhnUchen  Therapie  sehr  hartnäckig  trotzen, 
ebenso  wie  das  oben  schon  bei  der  angeborenen  Hüftluxation  hervorgehoben  wurde 
(s.  Fig.  175).  Dem  außerordentlich  häufigen  Vorkommen  der  angeborenen  Hüftluxation 
überhaupt  bzw.  ihrem  relativ  häufigen  Vorkommen  bei  der  angeborenen  Starre  ent- 
spricht nur  eine  verschwindend  kleine  Zahl  (etwa  30)  von  bekannt  gewordenen  Schulter- 
luxationen  sicher  angeborener  Natur  (siehe  Valentin).  Am  Ellbogengelenk,  das  bei  der 
angeborenen  Starre  meist  in  Streckstellung  fixiert  ist,  kommt  es  nicht  so  leicht  zur  ange- 
borenen Luxation  oder  Subluxation  wie  beim  Kniegelenk,  da  es  anatomisch  ganz  anders 
gebaut  ist.  Die  Deformitäten  nehmen  bei  der  angeborenen  Starre  um  so  mehr  zu,  je  weiter 
man  nach  der  Peripherie  kommt,  eine  Tatsache,  auf  die  schon  Rocher  hingewiesen  hat. 
Die  Klumphand,  von  der  hier  die  Rede  ist,  hat  nichts  zu  tun  mit  der  häufigsten  Form, 
der  Klumphand  im  eigentüchen  Sinne,  d.  h.  der  bei  gleichzeitigem  Radiusdefekt  bestehenden, 
sondern  es  handelt  sich  um  eine  reine  Kontraktur  ohne  Knochendefekte  (s.  Fig.  173 — 174). 
Rocher  unterscheidet  pathogenetisch  verschiedene  Entstehungsmöglichkeiten  dieser  an- 
geborenen Kontraktur  des  Handgelenkes,  nämlich  1.  durch  fehlerhafte  Lage  im  Uterus, 
2.  durch  Fehlen  oder  Unterentwicklung  der  Vorderarmmuskeln  und  schließlich  3.  die  Klump- 
hand infolge  einer  Gelenkdysplasie,  wie  sie  am  häufigsten  bei  der  angeborenen  Starre  zur 
Beobachtung  kommt.  Entsprechend  dem  damaligen  Standpunkt  haben  Ewald  (1906)  und 
Hohmann  (1908)  die  Klumphand  auf  die  Raumbeschränkung  im  Uterus  zurückgeführt, 
Ewald  mit  folgenden  Worten:  ,,Wir  denken  uns  die  Kontraktur  so  entstanden,  daß  durch 
die  länger  dauernde  abnorme  Haltung  der  Hände  sekundär  eine  Retraktion  der  volaren 
Handbänder  und  der  Muskeln  und  Sehnen  stattgefunden  hat,  die  nach  der  Geburt  eben 
die  Hand  in  der  falschen  Stellung  festhielt." 

Schließlich  wären  in  diesem  Zusammenhang  als  begleitende  Anomalien  die  von  fast 
allen  Autoren  beschriebenen  ,, Grübchen"  oder  Hauteinziehungen  zu  erwähnen, 
die  in  verschiedensten  Gegenden  des  Körpers  beobachtet  wurden,  wie  am  Akromion,  am 
Trochanter  maior,  am  äußeren  Rand  der  Kniescheibe  usw.  (s.  Fig.  172  u.  177).  Gerade  diese 
Grübchen  wurden  als  Stütze  für  die  Theorie  der  intrauterinen  Raumbeschränkung  in  erster 
Linie  herangezogen  (siehe  Gg.  B.  Gruber  im  vorausgehenden  Kapitel  der  Gliedmaßen- 
fehler durch  plazentare  Beeinträchtigung). 

Hier  muß  noch  mit  einigen  Zeilen  eingegangen  werden  auf  schon  oben 
kurz  gestreifte  Beziehungen  zwischen  der  doppelseitigen  Geburts- 
lähmung Neugeborener  und  der  angeborenen  Starre.  Eine  sichere 
Abgrenzung  beider  Krankheitsbilder  wird  nicht  immer  möglich  sein,  da 
auch  „Tetraplegien"  als  Geburtsschädigung  beschrieben  wurden  siehe 
Kehrer).  Immerhin  wird  die  Geburtslähmung  meist  nur  auf  die  oberen 
Extremitäten  beschränkt  bleiben:  bisher  sind  auch  noch  nicht  allzu  viele 
Beobachtungen  von  doppelseitiger  Geburtslähmung  veröffentlicht  worden, 
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sodaß  das  Krankheitsbild  noch  nicht  ganz  klar  ist.  So  hat  z.  B.  Ewald 
1906  einen  Fall  von  doppelseitiger  Kliimphand  infolge  Kontrakturen  be- 
schrieben und  abgebildet,  den  man  nach  dem  heutigen  Stand  der  Kenntnisse 
als  doppelseitige  Geburtslähmung  bezeichnen  würde.  Ich  selber  habe  früher 
Fälle  von  multipler  angeborener  Starre  fälschlich  als  atypische  Geburts- 
lähmung beider  Arme  bezeichnet.  Bei  der  Geburtslähmung  sind  die  Ober- 
arme vom  Rumpf  abduziert,  mitunter  so  stark,  daß  sie  vollständig  dem 


Fig.  177.  3V2  J-  ?•  Hauteinziehungen,  ,, Grübchen",  in  der  Gegend  des  Akromion 
bei  angeborener  Starre.    (Beobachtung  von  B.  Valentin.) 

Kopf  beiderseits  anliegen,  die  Ellenbogengelenke  sind  gebeugt,  während 
sie  bei  der  Starre  in  Streckstellung  stehen.  Gemeinsam  ist  beiden  die  stark 
eingeschränkte  Beweglichkeit. 

Gerade  diese  typische  Haltung  der  Arme  hat  Redard  veranlaßt,  die 
Kranken  mit  angeborener  Starre  zu  vergleichen  mit  einer  ,,Poupee  en  bois, 
Sans  articulation",  ein  sehr  treffender  Vergleich!  Auffallend  ist  auch,  daß 
die  Arme  zylindrisch  sind,  d.  h.  daß  i'edes  Relief,  hervorgerufen  durch  die 
sich  abhebenden  Muskeln,  verschwunden  ist,  daß  sie  dem  Thorax  anhegen 
und  daß  die  Beweghchkeit  der  Ellenbogen-,  Hand-  und  Fingergelenke  stark 


Schwalbe- Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  i. 
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eingeschränkt,  meist  sogar  ganz  aufgeJioben  ist,  obgleich  im  Röntgenbild 
an  den  Gelenken  nichts  Abnormes  zu  sehen  ist.  Von  der  Klumphand  war 
schon  oben  die  Rede.  Die  unteren  Extremitäten  bieten  ein  ähnliches  Bild. 
Die  Muskeln  des  Stammes  sind  nicht  ergriffen,  insbesondere  sind  die  Be- 
wegungen der  Wirbelsäule  stets  normal. 
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Anhang: 

Angeborene  multiple  GelenkscMaiFheit. 

Anhangsweise  sei  hier  noch  eine  Mißbildung  erwähnt,  die  gleichsam 
das  Gegenstück  zu  der  angeborenen  Starre  darstellt,  nämlich  die  angeborene 
multiple  Gelenkschlaffheit  bei  normal  geformten  Gelenkenden  (,, Joint 
Hypotonia"  Finkelstein,  „Laxite  articulaire  congenitale  multiple" 
Rocher).  Diese  Schlaffheit  der  Gelenkkapseln  und  -Bänder  ist  wohl  meist 
verbunden  mit  einer  abnormen  Dehnbarkeit  der  Haut,  also  einer  sog. 
Cutis  laxa  (s.  Fig.  179).  In  der  neuesten  Bearbeitung  dieser  angeborenen 
Fehlbüdung  der  Haut  durch  Steiner- Wien  im  Handbuch  der  Kinderheil- 
kunde von  Pfaundler-Schlossmann  (1935)  ist  bereits  darauf  hingewiesen, 
daß  neben  den  abnormen  Eigenschaften  der  Haut  öfter  auch  Muskel-  und 
Gelenkhypotonie  in  Form  von  Schlaffheit  der  Muskulatur  und  Hyper- 
flexibüität  der  Gelenke  beschrieben  wurde,  während  in  der  Bearbeitung 
durch  Bettmann  (Schwalbe-Gruber  III,  2.  Teil,  658)  aus  dem  Jahre 
1912  noch  nichts  von  dem  gleichzeitigen  Vorkommen  beider  Anomalien 
vermerkt  ist.  Rocher  (1932)  hat  die  angeborene  Gelenkschlaffheit  als 
eigenes,  d.  h.  selbständiges  Krankheitsbüd  aufgestellt,  als  eine  Dysmorphose 
des  Gelenkapparates,  obgleich  bei  dem  von  ihm  geschilderten  Fall  eiae 
deutbche  Cutis  laxa  bestand.  Wie  weit  eine  solche  Absonderung  gerecht- 
fertigt ist,  müssen  weitere  Beobachtungen  zeigen,  vor  allem  käme  es  darauf 
an,  festzustellen,  ob  die  Gelenkschlaffheit  auch  isoliert  vorkommt,  d.  h. 
ohne  die  Cutis  laxa,  wie  es  anscheinend  bei  den  von  Finkelstein  und  von 
Key  beschriebenen  Familien  der  Fall  ist.  Vielleicht  sind  diese  Beobachtungen 
dann  aufzufassen  als  Abortivformen  des  Syndroms  von  Ehlers-Danlos. 
Unter  dieser  Bezeichnung  versteht  man,  namentlich  in  der  französischen 
Literatur,  eine  Trias,  bestehend  aus  der  oben  gekennzeichneten  Kombi- 
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nation  von  Haut-  und  Gelenkveränderungen,  dazu  käme  als  weitere  wichtige 
Abnormität  „eine  erhöhte  Verletzlichkeit  der  Haut,  die  sich  in  der  leichten 
und  oftmaligen  Bildung  größerer  Hämatome  kundgibt,  welche  sekundär 
zu  Geschwüren  zerfallen  können,  so  daß  schließlich  zahlreiche  atrophische 
Narben  entstehen"  (Steiner).  Aus  diesen  dystrophischen  Narben  ent- 
wickeln sich  oft  Pseudotumoren  in  Form  von  moUuskif  ormen  Nävusbildungen. 
Schon  Bettmann  hat  auf  solche  Uebergangsfälle  hingewiesen:  „Solche  Fälle 
von  Dermatolyse  oder  „Elephantiasis  saccularis"  sind  vom  Fibroma  moUus- 
cum  und  den  molJuskiformen  Nävis  und  damit  auch  von  der  Reckling- 


Fig.  178.  Fig.  179. 

Fig.  178  zeigt  die  außerordentliche  Schlafflieit  aller  Gelenke  der  Hand  und  des  Hand- 
gelenkes. Durch  Umschnürung  mit  einem  Faden  läßt  sich  die  Hand  so  zusammenlegen, 
daß  Thenar  und  Hypothenar  sich  berühren.  Dorsalflexion  der  Hand  bis  zum  rechten 
Winkel  möglich.  (Beobachtung  von  RocHER-Bordeaux.) 

Fig.  179.  Abnorme  Dehnbarkeit  der  Haut  (Cutis  laxa).  Stärkste  Hyperextension  des 
Nagelgliedes  des  Daumens  schon  bei  ganz  geringem  Druck.  (Beobachtung  von  Rocher- 
Bordeaux.) 

HAUSENschen  Krankheit  um  so  weniger  abzutrennen,  als  auch  bei  ausge- 
sprochenen Fällen  dieser  letzteren  derartige  elephantiastische  Bildungen 
sich  finden". 

Wie  weit  nähere  Beziehungen  zur  Hämophilie  bestehen,  ist  noch  unklar; 
die  von  Miget  beschriebene  Kranke  hatte  außer  den  vielleicht  noch 
mechanisch  zu  deutenden  Hautblutungen  auch  Hämorrhagien  in  Gestalt 
von  Zahnfleischblutungen,  Nasenbluten,  Ecchymosen  usw.  Auf  der  anderen 
Seite  soll  nach  Miget,  der  zum  ersten  Male  auf  diese  Beziehungen  hinge- 
wiesen hat,  bei  Hämophilen  die  Hyperelastizität  der  Haut  eine  bekannte 
Tatsache  sein.  Weitere  Analogien  mit  der  Hämophilie  bestehen  ja  auch 
insofern,  als  bei  dieser  eine  Mitbeteiligung  der  Gelenke  in  Gestalt  von  spon- 
tanen Blutergüssen  durchaus  zum  Krankheitsbilde  gehört. 

Alle  diese  Erscheinungen  zusammengenommen  erklären  es,  daß  die 
neueren  Bearbeiter  (Miget,  Rocher,  Steiner)  eine  kongenitale  Veränderung 
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des  Mesenchyms  als  Ursache  für  die  klinisch  zutage  tretenden  Erscheinungen 
angenommen  haben,  wobei  gerade  die  Tatsache  eine  KoUe  spielt,  daß  das 
Gefäßsystem  in  Gestalt  von  Hämorrhagien  usw.  am  Gesamtbild  beteiligt 
ist.  „Nicht  nur  die  Veränderung  des  Hautbindegewebes,  auch  die  der 
Muskulatur,  der  Gelenkapparate,  der  Gefäßwände,  die  lymph- 
und  hämangioniatösen  Wucherungsprodukte  und  schließlich  Wachs- 
tums hemniungen  (Nanismus)  sind  auf  Störungen  der  mesodermalen  Ent- 
wicklung rückführbar.  In  diesem  Sinne  kann  man  tatsächlich,  wie  dies  in 
der  Literatur  geschehen  ist,  auch  von  einer  ,, konstitutionellen  Mesenchy- 
mose"  sprechen."   (Steiner).    ,,Seul,  un  trouble  du  mesenchyme,  tissu 

matriciel  de  toutes  formations 


Fig.  180.  Fig.  181. 

Fig.  180.  Die  Haut  zeigt  infolge  der  Schlaffheit  Faltenbildung  zwischen  IV.  und  V. 
sowie  zwischen  Zeige-  und  Mittelfinger.  Schon  bei  geringem  Zug  am  II.  und  IV.  Finger 
bildet  sich  eine  Delle  durch  Klaffen  der  Metakarpophalangeal-  und  der  Zwischenfinger- 
gelenke infolge  der  Dehnbarkeit  des  Kapsel-  und  Bänderapparates.  Durch  die  abnorm 
dünne  Haut  sieht  man  den  unterliegenden  Knochen  sehr  deutlich.  Man  beachte  auch  am 
Daumen  die  volare  Luxation!  (Beobachtung  von  RocHER-Bordeaux.) 

Fig.  181 .  Passive  Dorsalflexion  der  Hand  bis  zu  einem  spitzen  Winkel.  Thenar  und 
Hypothenar  kaum  angedeutet.  Dorsale  Luxation  des  Daumens.  (Beobachtung  von 
RocHER-Bordeaux.) 

Daß  in  der  Tat  eine  endogene  Ursache  vorliegt,  beweist  das  häufig  be- 
obachtete erbliche  oder  familiäre  Vorkommen  des  Leidens  (s.  Finkel- 
STEiN,  MiGET,  Steiner).  Key  berichtet  über  eine  Familie,  in  welcher 
eine  anormale  Beweglichkeit  sämtlicher  Gelenke  beim  Vater  scheinbar 
spontan  auftrat,  bei  sämtlichen  (4)  Söhnen  nachweisbar  war,  bei  den 
(5)  Töchtern  aber  fehlte.  Auch  hierin  erblickt  Miget  mit  Recht  eine  Ver- 
wandtschaft mit  der  RECKLiNGHAUSENschen  Neurofibromatosis,  bei  der 
ja  eine  Vererbung  häufig  genug  beobachtet  wurde  (s.  H.  Blotevogel) 
und  die  Aschoff  in  seiner  Arbeit:  ,, Systemmißbildungen  am  Mesenchym" 
mit  in  den  Kreis  seiner  Betrachtungen  gezogen  hat.  Daß  ferner  —  wie 
bei  der  Hämophilie  —  auch  bei  der  RECKLiNGHAusENschen  Neurofibro- 
matosis die  Knochen  und  Gelenke  häufig  mitergriffen  sind,  konnte  A.  Stal- 
MANN  bei  den  Kranken  unserer  Klinik  einwandfrei  feststellen.  Auch  hierin 
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also  Beziehungen  zum  EnLERS-DANLOs-Syndrom,  auf  das  spätere  Be- 
arbeiter achten  müßten. 

Doch  soll  auf  die  Veränderungen  der  Haut,  die  übrigens  besser  er- 
forscht sind  als  die  des  Gelenkapparates,  hier  nicht  näher  eingegangen 
werden,  sondern  nur  auf  die  abnorme  Gelenkerschlaffung.  Diese  kann 
alle  Gelenke  des  Körpers  befallen,  besonders  sind  aber  die  Hände  und  Füße, 
also  die  distalen  Teile  der  Glieder  (Akra)  ergriffen,  so  daß  z.  B.  die  Berührung 
der  Streckseite  des  Daumens  mit  der  Streckseite  des  Vorderarmes  ohne 
Schwierigkeiten  gelingt.  Dadurch,  daß  auch  die  Wirbelgelenke  mit  beteiligt 
sind,  ist  es  zu  erklären,  daß  Menschen  mit  „Gummihaut"  als  Akrobaten 
mit  Exzentrik- Kunststücken  auftreten;  Rocher  z.  B.  erwähnt,  daß  sein 
Kranker  das  Hinterhaupt  auf  die  obere  Dorsalregion  legen  konnte.  Von 
besonderem  Interesse  ist  noch  das  ebenfalls  von  Rocher  erwähnte  Fehlen 

der  Palmar-  und  Plantaraponeurose,  so 
daß  dadurch  extremste  Plattfüße  ent- 
standen und  Thenar  mit  Hypothenar 
in  Berührung  gebracht  werden  konnte 
(s.  Fig.  178,  182,  183). 


Fig.  182. 


Fig.  183. 


Fig.  182 — 183.  Extremste  Plattfüße  infolge  Fehlens  der  Plantaraponeurose.  (Be- 
obachtung von  RocHER-Bordeaux.) 


DuBREUiL  (s.  bei  Rocher)  schließt  aus  alledem,  daß  die  elastischen 
Fasern,  wenn  auch  nicht  in  allen  Körpergeweben,  fehlten,  zum  mindesten 
müsse  man  an  das  Fehlen  kollagener  Substanz  in  den  Membranen,  Sehnen 
und  Aponeurosen  denken.  Da  bisher  histologische  Untersuchungen  nicht 
vorliegen,  könne  dieses  nur  als  Annahme  gewertet  werden. 

Zum  Schluß  sei  noch  darauf  hingewiesen,  daß  die  Gelenkschlaffheit 
nicht  etwa  nur  als  Teilsymptom  bei  dem  Syndrom  von  Ehlers-Danlos 
oder  als  selbständiges  Erscheinungsbild  vorkommt,  sondern  daß  wir  sie 
auch  bei  anderen  Systemerkrankungen  kennen,  z.  B.  bei  der  Chondro- 
dystrophie,  eine  schöne  Abbildung  findet  sich  bei  Nonne;  auch  bei 
den  Abortivformen  der  Chondrodystrophie  finden  wir  sie  (s.  Valentin). 
Ebenso  gehört  bei  der  mongoloiden  Idiotie  die  Hypotonie  der  Gelenke 
als  wesentlich  zum  Krankheitsbild,  genau  so  wie  bei  der  Arachnodaktylie 
(s.  S.  458). 
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8.  Pleonosteosis  familiaris  (Leri). 
Von  B.  Valentin,  Hannover. 

A.  Leri^)  hat  im  Jahre  1921  und  1922  als  erster  ein  Zustandsbild 
beschrieben,  welches  er  Pleonosteose 2)  familiale  (Dystrophie  osseuse 
generalisee,  congenitale  et  hereditaire)  benannte.  In  einer  weiteren  Arbeit 
aus  dem  Jahre  1924  hat  er  nochmals  unter  Vorstellung  einiger  hierher 
gehöriger  Fälle  das  Wesentliche  dieser  Veränderung  unterstrichen.  Seitdem 
sind  —  meist  von  französischen  Autoren  —  noch  weitere  10  Fälle  ver- 
öffentlicht worden;  in  deutscher  Sprache  ist  bisher  keine  Arbeit  darüber 
erschienen,  obgleich  sicher  das  Leiden  bei  uns  ebenso  häufig  ist  wie  in  Frank- 
reich. Konnten  wir  doch  im  Laufe  der  Jahre  5  Fälle  beobachten,  davon 
2  in  einer  Familie  (2  Brüder),  3  in  einer  anderen  Familie  (3  Vettern) 
fs.  Fig.  189 — 190).  Die  Pleonosteose  läßt  sich  von  anderen  ähnlichen 
Leiden  als  selbständige  Veränderung  absondern. 

Es  handelt  sich  bei  der  Pleonosteose,  wie  ja  schon  der  Name  besagt, 
vor  allem  um  eine  Störung  der  Ossifikation,  nämlich  um  eine  räumlich 
und  zeitlich  überstürzte  und  übermäßige  Entwicklung  der  Knochen:  die 
Finger  sind  kurz,  dick  und  stehen  im  1.  Interphalangealgelenk  in  Beuge- 
stellung, die  sich  auch  passiv  nicht  ausgleichen  läßt.  ,,Die  verdickten,  wurst- 
förmigen  und  leicht  gebeugten  Finger  sehen  aus,  als  seien  sie  durch  Frost 
„klamm"  geworden"  (Binswanger  u.  Ulrich)  (s.  Fig.  187).  Die  Vorderarme 
sind  in  Pronation,  die  Oberarme  in  Innenrotation,  sowohl  Supination  als  auch 
Außenrotation  sind  aufgehoben.  In  Ruhelage  stehen  die  Arme  vom  Thorax 
ab  in  „Henkelstellung"  (s.  Fig.  184).  Die  Beweglichkeit  im  Ellbogen-  ebenso 
wie  im  Handgelenk  ist  stark  eingeschränkt.  Auch  die  unteren  Extremitäten 
zeigen  ähnliche  Veränderungen:  Die  Füße  in  Varusstellung  mit  Hohlfuß- 
komponente, die  Beweglichkeit  der  Zehen  ist  verringert,  Oberschenkel  in 
Außenrotation,  so  daß  die  Kniescheiben  nach  außen  zeigen.  Die  Abduktion 
in  den  Hüftgelenken  ist  aufgehoben,  so  daß  die  Beine  nicht  gekreuzt  werden 
können.  Das  Gesicht  zeigt  einen  mongoloiden  Einschlag,  meist  ist  ein 
Intelligenzdefekt  nachweisbar.  Am  Schädel  keine  Besonderheiten,  die  Be 
wegungen  der  Wirbelsäule  sind  eingeschränkt.  Das  Röntgenbild  der 
Extremitäten  zeigt,  daß  die  Verbreiterung  und  Verdickung  nicht  nur  die 
Diaphysen  betrifft,  sondern  auch  die  Epiphysen:  Die  Knochenkerne  sind 
früher  im  Röntgenbild  sichtbar,  ebenso  verschmelzen  die  Epiphysen  der 
Metakarpalia  und  Phalangen  früher  mit  den  Diaphysen,  als  es  der  Norm 
entspricht.  Infolge  dieser  frühzeitigen  Verschmelzung  wird  das  Längen- 
wachstum gehemmt,  es  entsteht  eine  knöcherne  Hypertrophie,  die  die 
pathognomonische  Haltung  und  Bewegungseinschränkung  fast  aller  Gelenke 
bewirkt. 

Die  Veränderung  ist  angeboren,  mehrmals  ließ  sich  ein  familiäres  oder 
erbliches  Vorkommen  nachweisen  (Leri:  Vater  und  2  Kinder,  Caussade  et 
Peynet:  Vater  und  3  Kinder  befallen  von  6,  Halle  et  Apert).  Auch  uns 
gelang  es  wiederholt,  mehrere  Fälle  in  einer  Familie  festzustellen. 

Außer  den  bisher  bekannt  gewordenen  Vorkommnissen,  die  sich  vollzählig  bei 
RocHER  (1932)  angeführt  finden,  wäre  noch  ein  unklarer,  meiner  Ueberzeugung  nach  nicht 


1)  Leri,  Andre  (1875 — 1930),  sehr  bekannter  Neurologe  in  Paris,  war  Schüler  von 
Babinski  u.  P.  Marie. 

2)  pleon  (griech.)  =  „mehr",  Komparativ  von  polj'S  =  ,,viel",  also  Pleonosteose  = 
„übermäßige  Verknöcherung". 
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hierher  gehöriger  Fall  von  Feiguine  und  Tikhodeeff  zu  erwähnen,  der  nur  aufgezählt 
wird,  weil  er  von  den  Autoren  selbst  als  „Pleonostöose  ( ?)"  bezeichnet  wird.  Dagegen 
scheint  mir  eine  Familie  von  di-ei  Geschwistern  (ein  weibliches  Zwillingspaar  und  eine 
jüngere  Schwester),  die  Nonne  1924  als  eine  „Kombination  von  imperfekter  Chondro— 
dystrophie  mit  imperfektem  Myxoedema  infantile"  beschrieben  hat,  liierher  zu  gehören. 
Wenigstens  gleichen  die  der  Arbeit  Nonnes  beigegebenen  Abbildungen,  auf  denen  auch 


Fig.  184.  Fig.  185. 

Fig.  184.  4  Jahre.  Die  Arme  stehen  vom  Thorax  ab  in  Henkelstellung",  die 
Oberarme  in  Innenrotation,  die  Vorderarme  in  Pronation.  Die  Oberschenkel  sind 
außenrotiert,  die  Kniegelenke  gebeugt.    (Beobachtung  von  B.  Valentin.) 

Fig.  185.  Der  gleiche  Junge  wie  Fig'.  184  mit  7  Jahren.  Nur  3  cm  gewachsen 
in  3  Jahren! 

die  Beugestellung  der  Finger  gut  zu  sehen  ist,  durchaus  unseren  Fällen,  die  Beschi-eibung 
im  Text  würde  nicht  dagegen  sprechen.  Ich  wollte  1932  anläßlich  einer  Dienstreise  als 
Landeskrüppelarzt  der  Provinz  Hannover  die  Familie  aufsuchen,  nachdem  mir  HeiT  Pro- 
fessor Nonne  in  liebenswürdiger  Weise  den  Wohnort  mitgeteilt  hatte,  erfuhr  aber  vom 
(Jemeindevorsteher,  daß  von  den  8  Kindern  aUe  bis  auf  eins,  das  gesund  ist,  gestorben 
seien.  Femer  könnte  die  erstmalig  von  H.  R.  Schinz  und  A.  Furtwängler  1928,  später 
(1934)  von  HoRSCH  nochmals  beschriebene  Familie  mit  hereditärer  Osteoarthropathie 
hierher  gehören,  wenigstens  spricht  die  Haltung  der  Arme  und  die  Krallenstellung  der 
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Finger  dafiu-;  es  fehlt  allerdings  der  charakteristische  (mongoloide)  Gesichtsausdruck. 
Schließlich  ist  wohl  der  von  M.  Jansen  als  Pat.  I  (auf  S.  258—266)  bezeichnete  vierjährige 
Junge  als  Pleonosteose  zu  deuten,  dafür  spricht  der  Gesichtsausdruck,  die  Beugestellung 
der  Finger  und  das  ganz  charakteristische  Röntgenbild.  Allerdings  ist  die  Erklärung, 
die  M.  Jansen  für  die  Entstehung  seines  als  atypische  Chondrodystrophie  gedeuteten 
Falles  gibt,  a  limine  abzulehnen.  Man  beachte  im  Zusammenhang  mit  diesen  Möglichkeiten 
der  Meinungen  und  Benennungen,  was  auf  S.  368  dieses  Buches  und  auf  den  folgenden 
Seiten  über  ,, abortive"  Chondrodystrophie  und  über  Minische  Abarten  der  Chondro- 
dystrophie gesagt  worden  ist.  Ferner  findet  sich  auf  S.  352  eine  Kritik  der  Anschauungen 
M.  Jansens  über  die  Natur  und  Entstehungsweise  der  Chondrodystrophie. 

Schwer  zu  sagen  ist  es,  ob 
die  „Dysostosis  multiplex 
(Typus  Hurler)"  identisch  mit 
der  Pleonosteose  ist,  oder  ob  wir 
zwei,  wenn  auch  verschiedene,  so 
doch  nahe  miteinander  verwandte 
Abarten  vor  uns  haben.  Es  be- 
stehen wichtige  gemeinsame  Merk- 
male, wie  die  Fingerkontrakturen, 
der  Schwachsinn,  der  mongoloide 
Gesichtsausdruck,  der  Nabelbruch 
usw.,  während  andere,  wie  z.  B. 
die  Störungen  der  Hör-  und  Seh- 
fähigkeit usw.,  nicht  zu  dem  Bilde 
der  Pleonosteose  passen.  Bms- 
WANGER  und  Ulrich,  die  im 
ganzen  über  4  Fälle  von  „Dys- 
ostosis multiplex"  berichten,  wei- 
sen selbst  auf  die  große  Aehn- 
lichkeit  mit  der  Pleonosteose  hin. 

Hinsichtlich  der  Differen- 
tialdiagnose kommen  nur  we- 
nige Zustandsbilder  in  Frage,  und 
zwar  in  erster  Linie  die  Chondro- 
dystrophie, an  welche  Leri  schon 
in  seiner  ersten  Arbeit  sofort  ge- 
dacht hat,  später  auch  Rocher 
und  Nonne.  Es  fehlt  aber  bei 
der  Pleonosteosis  die  gerade  für 
Chondrodystrophie  typische  „rhi- 
zomelische" Verkürzung  der  Ex- 
tremitäten, d.  h.  des  Humerus  und  des  Femur,  ferner  vermißt  man  die 
typische  Dreizackhand,  wenn  auch  die  Finger  kurz  und  plump  sind.  Die 
Beugestelhmg  der  11.  Phalangen,  wie  sie  in  allen  unseren  Fällen  sehr  aus- 
gesprochen vorhanden  war,  hat  mit  Chondrodystrophie  nichts  zu  tun, 
ebensowenig  die  Facies  mongoloidea. 

Nach  Leri  ist  für  Chondrodystrophie  charakteristisch:  da-  Stillstand  der  Diaphysen- 
Epiphysen-Verknöcherung,  wodurch  die  beträchtliche  Verkürzung  der  Extremitäten 
entstehe.  Bei  der  Pleonosteose  dagegen  sehe  man  eine  Hypertrophie  der  Epiphysen,  also 
eine  Art  von  „Chondrodystrophia  hypertrophica"  nach  Ziegler  und  Johannssen.  Mit 
dieser  Hypertrophie,  die  auch  auf  die  Diaphysen  übergreifen  und  hier  einen  Ring,  eine 
Scheide  von  neugebildetem  Knochen  erzeugen  kann,  sei  die  starke  Einschränkung  in  der 
Beweglichkeit  der  Gelenke  zu  erklären. 

Weiter  muß  man  an  andere  Knochensystemerkrankungen  denken, 
die  zwar  auch  eine  gewisse  Aehnlichkeit  mit  der  Chondrodystrophie  haben, 
sich  aber  doch,  ebenso  wie  die  Pleonosteose,  gut  und  sicher  von  ihr  abgrenzen 


Fig.  186.  Der  gleiche  Junge  'wie  in 
Fig.  184  im  Alter  von  4  Jahren.  Das  ge- 
dunsene Gesicht  zeigt  mongoloiden  Einschlag, 
eingezogene  Nasenwurzel,  Nasenspitze  blaurot 
verfärbt,  ebenso  die  Backen  (,,Akrozyanose"). 
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lassen,  so  die  von  Morquio,  Valentin,  Campbell  ii.  a.  beschriebene  fa- 
miliäre Osteochondropathia  multiplex  (Dystrophie  osseuse  familiale). 
Es  fehlt  bei  dieser  Krankheit,  ebenso  wie  schon  oben  bei  der  Abgrenzung 
gegenüber  der  Chondrodystrophie  betont,  die  permanente  Flexionsstellung 
der  Finger,  im  Gegenteil  besteht  in  mehreren  Gelenken  eine  Ueberstreck- 
barkeit(!).  Die  für  die  Osteochondropathia  multiplex  charakteristischen 
starken  X-Beine  sowie  die  Kyphoskoliose  findet  man  nicht  bei  der  Pleono- 
steose,  auch  ist  der  Gesichtsausdruck  bei  beiden  Kranklieiten  ein  ganz 
verschiedener;  ebenso  zeigen  die  Röntgenbilder  Unterschiede  (siehe  bei 
Valentin).  Gemeinsam  ist  beiden  Veränderungen  das  erbliche  Vorkommen. 
Schließlich  muß  hier  noch  der  KASCHiN-BECKSchen  Krankheit  (Osteo- 
arthritis endemica)  gedacht  werden,  wobei  allerdings  zu  betonen  ist. 


Fig.  187.  Der  gleiche  Junge  wie  in  Fig.  Iö4  mit  7  Jahren.  Kurze,  dicke, 
„wurstförmige"  Finger,  die  im  1.  Interphalangealgelenk  gebeugt  stehen- 

daß  nicht  nur  ihre  Aetiologie,  sondern  auch  ihre  Stellung  im  Rahmen  all 
dieser  Veränderungen  unklar  und  umstritten  ist  (Schipatschoff:  ,, Kompli- 
zierte Avitaminose  auf  der  Grundlage  minderwertiger  Ernährung  mit  un- 
reifem Getreide",  Goldstein  und  Nikiforov:  ,, Erblichkeitsfaktor  spielt 
anscheinend  eine  nicht  unwichtige  Rolle".)  Auf  jeden  Fall  wird  auch  bei 
der  Besprechung  der  KASCHiN-BECKschen  Krankheit  die  Abgrenzung  gegen 
die  Chondrodystrophie  erwogen  (Graziansky). 

Nach  dieser  Erörterung  der  Differentialdiagnose  ergibt  sich  die  Be- 
antwortung der  Frage,  in  welches  Kapitel  der  so  charakteristische,  ziemlich 
scharf  abgrenzbare  Symptomenkomplex  der  Pleonosteosis  einzureihen  ist, 
von  selbst.  Denn  es  dürfte  kaum  ein  Zweifel  darüber  sein,  daß  wir  es  mit 
einer  Systemabweichung  des  Skelettes  zu  tun  haben,  die  zwar  Aehnlichkeit 
mit  der  Chondrodystrophie  hat,  sich  aber  doch  in  wesentlichen  Punkten 
von  ihr  unterscheidet,  so  daß  man  sie  höchstens  als  atypische,  selbständige 
Form  bezeichnen  könnte. 
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Wir  haben  oben  gesehen  und  in  einer  früheren  Arbeit  schon  darauf  liingewiesen, 
daß  es  noch  andere  solche  fraglich  „abortiven"  Formen  der  Chondrodystrophie  gibt, 
so  daß  es  wohl  an  der  Zeit  sein  dürfte,  den  Begriff  ,,Chondrodj'strophie",  der  ja 
schon  allerhand  Wandlungen  im  Laufe  der  Jahre  durchgemacht  hat,  von  neuem  zu 
analysieren  und  einer  Revision  zu  unterziehen.  Wieweit  man  dann  noch  die  ver- 
schiedenen hier  gestreiften  sowohl  untereinander  als  auch  mit  der  Chondrodystrophie 
vielleicht  verwandten  Krankheitsbilder  dazu  rechnen  wird,  bleibt  weiterer  Forschung 
vorbehalten . 

HusLER  faßt  eine  Anzahl  eigenartiger  familiärer,  also  genotypisch 
bedingter  Skelettveränderungen  als  „degenerative  Dysostosen"  zu- 
sammen und  unterscheidet  wiederum  eine  hypoplastische  Form,  wozu  er 
die  Dysostosis  cleidocranialis  rechnet,  und  eine  hyperplastische  Form, 
zu  der  die  Dysostosis  multiplex  (Typ  Hurler)  und  demnach  auch  die 
Pleonosteose  gehören.  Beide  Formen,  die  hyperplastische  und  die  hypo- 
plastische, werden  als  grundsätzliche  Typen  einander  gegenübergestellt. 
„Es  erscheint  die  eine  Form  in  ihren  Grundzügen  als  Positiv  gegenüber 
der  anderen,  die  wiederum  wie  ein  Negativ  zu  dieser  sich  ausnimmt.  Die 
einen  Typen  sind  Mehrungs-,  die  anderen  Minderungstypen  hinsichtlich 
der  pathologischen  Ossifikationsprozesse,  während  die  begleitenden  Miß- 
bildungen anderer  Art  vielfach  frappant  übereinstimmen,  im  einzelnen 
allerdings  auch  prinzipielle  Unterschiede  aufweisen."  Husler  macht  sich 
die  Anschauung  von  Aschner  und  Engelmann,  die  schon  früher  von 
K.  H.  Bauer  und  noch  früher  von  Babes  vertreten  wurde,  zu  eigen.  ,,Man 
kann  sich  dem  Eindruck  nicht  entziehen,  daß  von  einem  Zentralpunkt 
aus  die  Ossifikationsvorgänge  im  Körper  reguliert  werden,  und  zwar  die 
genetisch  verschiedenen  Knochengruppen  auf  verschiedenen  Wegen." 
Auch  Binswanger  und  Ulrich  sind  der  gleichen  Ansicht:  „Es  liegt  nahe 
anzunehmen,  daß  die  Entwicklung  der  Körperendteile  unter  dem  Einfluß 
eines  gemeinsamen  genetischen  Faktors  steht."  Hierher  gehört  auch  die 
wichtige  Tatsache,  daß  bei  der  Sektion  des  von  Hurler  seinerzeit  be- 
schriebenen Falles,  der  im  Alter  von  7  Jahren  in  der  Münchener  Psychiatri- 
schen Klinik  starb,  von  Spielmbyer  eine  juvenile  amaurotische  Idiotie 
gefunden  wurde. 

Von  Interesse  ist  der  Versuch  von  Leri,  die  Pleonosteosis  ontogenetisch 
zu  erklären,  und  zwar  so,  daß  er  das  erste  Auftreten  als  einen  atavistischen 
Rückschlag  in  einen  früheren  mongoloiden  Typ  einer  Menschenrasse  be- 
trachtet. 

Von  diesem  Typ  würden  heute  nur  noch  die  Lappen  leben,  welche  auch  die  typische 
Flexionsstellung  der  IL  Phalangen  hätten.  Alle  anderen  jetzt  noch  lebenden  Rassen 
würden  von  dieser  Mongolenrasse  abstammen.  Weiter  ließe  sich  nach  LEri  ebenfalls 
ontogenetisch  die  typische  Haltung  der  Arme  in  Innem-otation  erklären:  Die  Streckseite 
des  Ellbogen-  und  Kniegelenks  beim  Menschen  ist  anfangs  nach  außen  gedreht,  die  Beuge- 
seite (Ellenbeuge  und  Kniekehle)  nach  innen.  Erst  im  Laufe  der  Entwicklung  gewinnen 
sie  durch  Rotation  ihre  normale  Stellung  (Olekranon  nach  hinten,  Kniescheibe  nach  vorn). 
Diese  Drehung  ist  bei  der  Geburt  noch  nicht  abgeschlossen.  Die  Haltung  der  Arme  bei  der 
Pleonosteose  (Henkelstellung)  wäre  also  als  ein  Stehenbleiben  auf  einer  frühen  Entwick- 
lungsstufe zu  deuten. 

Die  charakteristischen  Beugekontrakturen  der  Finger  pleonosteoti- 
scher  Menschen,  die  wir  ja  auch  bei  anderen  Systemerkrankungen,  wie 
z.  B.  der  Arachnodaktylie,  zu  beobachten  Gelegenheit  haben,  sind  nicht 
durch  irgendwelche  Muskel-  oder  Sehnenerkrankungen  bedingt,  sondern 
vielleicht  durch  ein  Mißverhältnis  in  der  Wachstumsschnelligkeit,  wie  es 
Kallius  für  die  Arachnodaktylie  annimmt.  „Da  es  sich  dabei  um  einen 
symmetrischen  Vorgang  handelt,  bei  dem  primär  weder  die  Gruppen  der 
Beugemuskeln  noch  die  der  Strecker  irgendwie  geschädigt  sind,  so  kommt 
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es  entsprechend  der  überwiegenden  Kraft  der  Beuger,  wie  überall  bei  gleich- 
sinnigen Vorgängen,  generell  zu  Beugekontrakturen." 

Um  das  in  Deutschland  bisher  kaum  bekannte  Bild  der  Pleonosteose 
anschaulich  zu  machen,  sei  von  unseren  selbstbeobachteten  5  Fällen  nur 
einer  wiedergegeben,  da  sich  alle  sehr  ähneln.  Es  ist  zu  betonen,  daß 
besonders  hinsichtlich  der  Erblichkeitsverhältnisse  noch  weitere  Unter- 
suchungen notwendig  sind,  ehe  irgendwelche  Schlüsse  über  die  Art  der 
Vererbung,  die  Verteilung  der  Geschlechter  usw.  gezogen  werden  können; 
unsere  5  Fälle  waren  sämtlich  männlich. 

M.  Arnold  (siehe  Stammbaum  Fig.  189),  geb.  22.  Jan.  1928. 

Vorgeschichte:  Beide  Eltern  konnten  selbst  untersucht  werden,  gesund;  beide 
Kinder  sehen  sich  sehr  ähnlich,  beide  befallen.  Sonst  angeblich  keine  ähnliche  Erkrankung 
weder  in  der  Familie  des  Vaters  noch  der  Mutter.  Schon  bei  der  Geburt  ist  den  Eltern 
die  eigenartige  Haltung  der  Extremitäten  und  der  Gesichtsausdruck  aufgefallen. 


Fig.  188.  Röntgenbild  des  jüngeren  Bruders  im  Alter  von  5  Jahren.  Die  Meta- 
karpal-  und  Phalangealknochen  sind  kurz,  dick  und  plump,  die  Grundphalangen  der 
Finger  II — V  zeigen  ,, Zuckerhutform". 

Befund  (siehe  Fig.  184 — 188):  Mongoloider,  etwas  gedunsener  Gesichtsausdruck,  ein- 
gezogene Nasenwurzel,  Nasenspitze  auffallend  blaurot  verfärbt,  ebenso  die  Backen  (Akro- 
zyanose).  Geistig  zurückgeblieben.  Nabelbruch.  Bei  der  ersten  Vorstellung  1932,  also 
im  Alter  von  4  Jahren:  Größe  77  cm,  1935,  bei  der  Wiedervorstellung  nach  genau 
3  Jahren,  also  im  Alter  von  7  Jahren:  Größe  80  cm.  demnach  nur  1  cm  pro  Jahr  ge- 
wachsen. Die  Arme  stehen  in  Innem'otation,  die  Außenrotation  ist  völlig  aufgehoben, 
typische  „Henkelstellung"  der  Arme,  diese  körmen  nicht  an  den  Rumpf  angelegt  werden. 
Pro-  und  Supination  der  Vorderarme  nicht  möglich.  Die  Finger  stehen  in  halber  Beuge- 
stellung, etwa  zur  Hälfte  zur  Faust  geballt,  können  weder  aktiv  noch  passiv  völlig  ge- 
streckt werden,  sie  sind  wurstförmig  verdickt,  die  gleichen  trophischen  Störungen  wie  im 
Gesicht,  d.  h.  blaurot  verfärbt  (Akrozyanose).  Die  Kniegelenke  stehen  in  Beugestellung, 
passive  Streckung  nicht  möglich,  starke  Außenrotation  der  Beine,  Bewegungen  in  den 
Hüftgelenken,  namentlich  die  Rotation,  eingeschränkt.  Die  Füße  zeigen  etwas  Hohlfuß- 
bildung, sind  plump,  die  Zehen  verdickt,  aber  nicht  so  stark  wie  die  Hände.  Bewegungen 
der  Wirbelsäule  deutlich  eingeschränkt.  Alle  Reaktionen  auf  Lues  negativ.  Das  Röntgen- 
bild zeigt,  besonders  deutlich  an  den  Metakarpal-  und  I.  Phalangealknochen,  die  besondere 
Kürze,  Dicke  und  Plumpheit  aller  Knochen;  man  beachte  auch  die  ,,Zuckerhut"-form 
der  Grundphalangen  II — V. 

Zu  den  von  uns  aufgenommenen  Stammbäumen  (siehe  Fig.  189 — 190) 
wäre  noch  die  auffallend  große  Sterblichkeit  des  einen  Zweiges  im  Stamm- 
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bäum  Fig.  190  (von  15  Kindern  sind  8  männliche  gestorben!)  besonders 
hervorzuheben.  Diese  Letalität  erinnert  an  die  im  Text  auf  S.  50.3  hinge- 
wiesene :  bei  der  von  Nonne  beschriebenen,  von  mir  später  nachuntersuchten 


$-r^    ^^Ö^    ^  ^^^^   ^   ^  ^  ^ 

t  '  I  ■  .  ■  —  Iii 

#  ^  Pleonosteose.       @    ^  vom  Verfasser  untersucht. 
Fig.  189.   Beobachtung  von  B.  Valentin. 


^    •    Pleonosteose.        @    ^    vom  Verfasser  untersucht. 
Fig.  190.    Beobachtung  von  B.  Valentin. 

Familie  war  von  8  Kindern  nur  eines  noch  am  Leben,  das  gesund  war. 
Spätere  Untersucher  und  Bearbeiter  müßten  wohl  auch  auf  diese  hohe 
Letalität  ihr  Augenmerk  richten. 
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9.  Melorheostose  (Leri). 
Von  Br.  Valentin  (Hannover). 

Im  Jahre  1922  hat  Leri  zusammen  mit  Joanny  eine  Systemanomalie 
des  Skeletts  beschrieben,  welche  er  Melorheostose  i)  nannte.  Das  Cha- 
rakteristische dieser  merkwürdigen,  meist  schon  in  der  Jugend  sich  zeigenden 
Veränderung  besteht  in  einem,  die  ganze  Extremität  einschließlich  Schulter 

bzw.  Beckenhälfte 

durchziehenden, 
auch  äußerlich  her- 
vortretenden, 
OS  te  oskler  Otis  chen 
Streifen,  den  Leri 
verglich  mit  einer 
„coulee  de  bougie", 
d.  h.  mit  dem 
Wachsstreifen  bzw. 
der  Stearinschliere, 
die  von  einer  Kerze 
herunterrinnt  und 
erstarrt.  Der  ent- 
sprechende Kno- 
chenstreifen kann 
im  Fall  der  Melo- 
rheostose an  ein- 
zelnen Stellen  un- 
terbrochen sein, 
andererseits  ver- 
schont er  aber 
weder  Epi-  noch 
Metaphyse,  ja  er 
kann  sogar  über 
ein  Gelenk  hinweg- 
ziehen, so  daß  es 
zu  Versteifungen, 
.  namentlich  am 

I  Hüftgelenk,  an 

den  Fingergelenken 

Fig.  191.  Melorheostose  an  Armknochen,  Handwurzel  und  USW.  kommen  kann, 
Hand  (Zeige-  und  Mittelfinger)  (nach  Leri).  Ergriffen  ist 

stets  nur  eine  Ex- 
tremität, aber  Knochen  der  verschiedensten  Morphologie  (platte,  Röhren- 
knochen), von  2  Parallelknochen  meist  nur  einer.  Außer  dem  Skelett 
sind  die  Weichteile,  besonders  die  bedeckende  Haut  der  Finger,  an  dem 
Geschehen  beteiligt. 

Eine  Ausnahme  hiervon  macht  nur  der  von  Woytek  beschriebene  Fall,  bei  dem 
es  sich  um  eine  vornehmlich  an  der  Lendenwirbelsäule  lokalisierte  Melorheostose  handelte. 
Ganz  sicher  ist  die  Zugehörigkeit  zur  Melorheostose  nicht,  vielleicht  gehört  er  eher  zur 
hypertrophischen  Ossidesmose,  wie  sie  von  Kienböck  und  Meisels  beschrieben  wurde. 


1)  ,,Melos"  (griech.)  das  GHed;  „rheo"  (griech.)  ich  fließe;  ,,Ostosis"  (latinisiert)  = 
Knochenveränderung. 
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Eine  genaue  klinische  Beschreibung  braucht  hier  nicht  gegeben  zu 
werden,  denn  eine  solche  findet  sich  fast  in  jeder  der  in  der  Weltliteratur 
über  dieses  Kapitel  erschienenen  Arbeiten.  Widmann  und  Stecher  (1935) 
haben  25  Fälle  gesammelt  und  2  eigene  Beobachtungen  hinzugefügt,  dazu 
kommen  6  Fälle,  welche  ihnen  entweder  entgangen  sind  oder  erst  nach 
dem  Erscheinen  ihrer  Arbeit  veröffentlicht  wurden  (Aldenhofer,  Casti- 
GLiONi,  Dillehunt  u.  Chuinard,  Michatowski,  Stören,  Woytek),  so 
daß  man  also  an  Hand  der  33  Fälle  sich  gut  ein  Bild  machen  kann  über  das 
Wesentliche  dieser  Anomalie.  Gröbere  Störungen  in  der  Funktion  der 
Gliedmaßen  bestehen  meist  nicht,  der  Prozeß  ist  als  durchaus  gutartig 
und  —  wenn  überhaupt  —  so  nur  als  ganz  langsam  fortschreitend  zu  be- 


Fig.  192a.  Melorheostose  im  Bereich  des  rechten  Zeige-  und  Mittelfingers,  $  16  J. 
(Beobachtung  von  B.  Valentin.) 

zeichnen.  Erwähnenswert  ist  noch  die  allmählich  sich  einstellende,  distal- 
wärts  divergierende  Verbiegung  der  Endphalangen  der  Finger,  welche  es 
bewirkt,  daß  mitunter  eine  gewisse  Aehnlichkeit  mit  der  Dreizackliand  bei 
der  Chondrodystrophie  entsteht  (Fig.  191,  192  a,  192  b). 

Bei  dem  von  mir  seiner  Zeit  (1928)  beschriebenen  Mädchen,  welches  fast  in  jedem 
Jahr  nachuntersucht  wurde,  hat  sich  während  der  nunmehr  10jährigen  Beobachtungszeit 
nichts  geändert;  es  versieht  seinen  schweren  Beruf  als  Krankenschwester  in  einem  großen 
Krankenhause  trotz  der  Bewegungseinschränkung  der  Finger  der  rechten  Hand  in  voll- 
ständig normaler  Weise. 

Uns  interessieren  hier  vor  allem  die  histologischen  Untersuchungen, 
weil  nur  diese  uns  weiterbringen  können  in  der  Beantwortung  der  ver- 
schiedenen auftauchenden  Fragen.  Solche  Untersuchungen  liegen  vor  von 
Castiglioni,  Junghagen,  Kauffmann,  Leri,  Putti,  Woytek,  wobei  ich 
besonders  auf  die  Arbeiten  von  Putti  und  Castiglioni  hinweisen  möchte, 

Schwalbe- Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  i.  33 
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weil  beide  nicht  nur  besonders  ausführliche  Befunde  wiedergeben,  sondern 
weil  auch  die  Befunde  Puttis  weitgehend  von  Castiglioni  bestätigt  werden 
konnten.  Alle  Autoren  geben  übereinstimmend  an,  daß  bei  der  Melorheostose 
die  HAVERSschen  Kanäle  enger  liegen  als  normal,  und  daß  die  Knochen- 
hohlräume im  Durchmesser  verldeinert  sind;  es  handelt  sich  also  um  eine 
Proliferation  des  Knochens,  dessen  normales  Fettmark  in  fibröses  Mark 
umgewandelt  ist  (Zeichen  eines  aktiven  Prozesses). 

In  den  Präparaten  Castiglionis 
fanden  sich  nebeneinander  Apposition 
des  Knochens  (Osteoplasten)  mit  leb- 
hafter lakiinärer  Resorption  (Osteo- 
klasten), ebenso  äußerte  sich  Poli- 
card, einer  der  besten  Kenner  auf 
dem  Gebiete  des  Knochenbaues,  dem 
PuTTi  seine  Präparate  zur  Beurteilung 
schickte:  ,,Wie  mir  scheint,  kann 
man  Strecken  der  Knochendegene- 
ration, ja  selbst  abgestorbenen 
Knochens  mit  beträchtlicher  Ver- 
änderung, ja  mit  Schwund  der 
Knochenzellen  feststellen.  Es  findet 
sich  ferner  ein  Knochenschwund. 
An  gewissen  Punkten  sieht  man  deut- 
lich Osteoklasten.  Anderseits  sind 
Stellen  mit  Knochenneubildung 
vorhanden,  sei  es  von  neuer  Anbildung 
am  Rand  der  Bälkchen,  sei  es  eine 
Anbildung  im  Raum  von  HAVERSschen 
Kanälen,  Umstände,  die  offenkundig 
zu  einer  Knochenverdichtung 
führen."  Ihr  besonderes  Augenmerk 
lenkten  Putti  und  Castiglioni  auf 
das  Verhalten  der  Blutgefäße,  da  der 
Gefäßreichtum  des  Knochens  ganz 
auffällig  war;  das  Lumen  war  meist 
verengt,  zum  Teil  auch  obhteriert. 

Knüpfen  wir  an  diese  histo- 
logischen Befunde  an,  so  wird 
die  besonders  im  Röntgenbild 
so  schön  sichtbare  Sklerose  des 
Knochens  von  beiden  Autoren 
aufgefaßt  als  Folge  der  Gefäß- 
veränderungen, und  zwar  in  dem 
Sinne  Von  Leriche  und  Poli- 
card, welche  die  wohl  allgemein 
anerkannte  These  aufstellten : 
Jede  Vermehrung  (Hyperämie) 
der  Blutzufuhr  hat  eine  Re- 
sorption (Rarefikation)  des  Knochens  —  im  Röntgenbild  also  eine  Auf- 
hellung — ,  jede  Verminderung  (Ischämie)  dagegen  eine  Verdichtung 
(Kondensation)  — •  im  Röntgenbild  also  eine  Sklerosierung  —  zur  Folge. 
Somit  fände  der  so  charakteristische  Röntgenbefund  seine  Erklärung  in 
der  histologisch  nachgewiesenen  Obliteration  der  Gefäße  und  der  dadurch 
bedingten  Ischämie.  Die  Ursache,  das  Primäre,  muß  in  den  Veränderungen 
der  Gefäße  gesehen  werden.  Soweit  können  wir  von  sicheren  Tatsachen 
reden.  Ob  darüber  hinaus  eine  Störung  im  Sympathikus  als  übergeordnet 
anzunehmen,  die  Gefäßveränderungen  also  als  sekundäre  zu  betrachten 
sind,  wie  dies  Putti  glaubt,  muß  vorläufig  noch  unentschieden  bleiben. 


Fig.  192b.  Röntgenbild  der  rechten  Hand 
desselben  Mädchens  wie  in  Fig.  192a.  Melo- 
rheostotische  Veränderungen  auch  an  ent- 
sprechenden Mittelhand-  und  Handwurzel- 
knochen. (Beobachtung  von  B.  Valentin.) 
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Eine  wichtige  Stütze  für  die  Anschauung,  daß  das  Gefäßsystem  primär 
beteiligt  ist,  und  zwar  in  dem  Sinne  einer  kongenital  gestörten  Gefäßver- 
teilung, bietet  der  Kranke  von  Castiglioni  selbst,  bei  welchem  auf  der 
von  der  Melorheostose  betroffenen  rechten  Armseite  Angiektasien  der  Haut 
mit  nietamerer  Ausbreitung,  entsprechend  der  Verteilung  am  Knochen, 
zu  sehen  waren.  Andere  Hautveränderungen  beschreiben  Goldschlag  sowie 
Dillehunt  und  Chuinard.  Die  Kranke  Goldsghlags  hatte  außer  der 
Melorheostose  ein  Trophödem  Meige,  allerdings  an  beiden  Unterschenkeln, 
welches  zusammen  mit  anderen  Zeichen  endokriner  Natur  (Glotzaugen, 
Struma)  dahin  gedeutet  wird,  daß  die  Genese  beider  Leiden  in  konstitutionell- 
endokrinen  Störungen  zu  suchen  sei,  um  so  mehr,  ,,als  diese  Möglichkeit 
für   das  Troph- 
ödem von  mehre- 
ren Autoren  be- 
reits   ins  Auge 
gefaßt  wurde". 
Schwer  zu  sagen, 
ob  hier  nicht  ein 
zufälliges  Zusam- 
mentreffen vor- 
liegt. Anders  da- 
gegen   bei  dem 
10jährigen  Jun- 
gen, den  Dille- 
hunt und  Chui- 
nard beschrei- 
ben: hier  war  die 
über  dem  befal- 
lenen Knochen 
gelegene  Haut  im 
Sinne  eines  Skle- 
roderma  verän- 
dert,   und  zwar 
nur  diese  Haut- 
partie, und  genau 
in   der  gleichen 
segmentären  An- 
ordnung, wie  sie  ja 
charakteristisch 

für  die  Melorheostose  ist.  Auf  der  Abbildung,  welche  der  Arbeit  beigegeben 
ist,  sieht  es  so  aus,  als  ob  die  melorheostotisch  veränderten  Knochen  nach 
außen  projiziert  seien.  Also  auch  hier  wie  bei  Castiglionis  Fall  segment- 
artig ausgebreitete  Veränderungen  der  Haut. 

Dieses  Zusammentreffen  der  Melorheostose  in  der  gleichen  Aus- 
dehnung mit  Erscheinungen  an  der  äußeren  Haut  derselben  Ex- 
tremität kann  kein  Zufall  sein,  sondern  für  beide  muß  man  die  gleiche  Ur- 
sache annehmen.  Die  metamere  (segmentäre)  Anordnung  der  Angiektasien 
wie  auch  der  Naevi  und  anderer  Hautaffektionen  ist  ja  bekannt;  am 
Knochen  findet  sich  ein  Analogon  nur  in  der  Olliers  chen  Wachstums- 
störung (Dyschondroplasie,  Halbseitentyp  der  Chondromatose),  worauf 
schon  PuTTi  hingewiesen  hat. 

In  einem  von  uns  früher  kurz  veröffentlichten,  auch  histologisch  unter- 
suchten Fall  waren  von  der  Chondromatose  ausschließlich  das  distale 


Fig.  192c.  Melorheostose  des  Humerus  des  gleichen  Mädchens. 
(9  16  J.  Eigene  Beobachtung.) 
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Ulnaende  sowie  die  Finger  IV  und  V  der  rechten  Hand  ergriffen  (s.  auch 
Flotow).  Es  handelt  sich  also  wohl  um  eine  kongenitale  Störung  des 
fötalen  Wachstums.  Dafür  spricht  eben  die  Anordnung  der  Geschwülste, 
die  sich  auf  ganz  bestimmte  Knochen  gruppieren.  Es  sind  dieselben,  die 
wir  bei  den  kongenitalen  Mißbildungen,  den  sogenannten  „Strahldefekten'' 
fehlen  sehen. 

NovE- Josserand  hat  —  nach  Putti  —  der  OLLiERschen  Dyschondro- 
plasie  den  Beinamen  ,,hemiplegisch"  hinzugefügt,  und  Putti  gründet  seine 
Anschauung,  daß  bei  der  Melorheostose  primär  eine  Störung  des  Zentral- 
nervensystems vorliege,  gerade  auf  dieses  streng  einseitige  (monomelische) 
Vorkommen.  Für  die  Annahme  einer  zentralnervösen  Störung  würde  auch 
der  Röntgenbefund  sprechen,  den  Dillehunt  und  Chuinard  erheben 
konnten:  sie  fanden  nämlich  außer  dem  für  Melorheostose  typischen  Bilde 
noch  Veränderungen  am  proximalen  Femurende,  die  als  Ostitis  fibrosa 
cystica  gedeutet  werden.  Nun  wissen  wir,  daß  auch  bei  der  Neurofibro- 
matosis Recklinghausen  oft  genug  Knochenveränderungen  im  Sinne  einer 
Ostitis  fibrosa  vorkommen,  Avie  das  neuerdings  wieder  an  unseren  35  Neuro- 
fibromatosislcranken  Stalmann  nachweisen  konnte.  Also  auch  hier  ein  Zu- 
sammentreffen von  Haut-  und  Knochenveränderungen  auf  der  gemein- 
samen Basis  einer  Mißbildung  des  Nervensystems.  Schließlich  sei  noch 
hingewiesen  auf  das  gleichzeitige  Vorkommen  von  Osteopoikilie  und  Haut- 
veränderungen (Dermatofibrosis  lenticularis  disseminata),  die  erbbedingt 
sind  (s.  Gg.  B.  Gruber  ün  11.  Abschnitt  dieses  Kapitels!) 

Die  beste  und  einleuchtendste  Erklärung  für  die  auffallende  und  merk- 
würdige, die  ganze  Länge  einer  Extremität  in  Gestalt  eines  Streifens  durch- 
ziehende sklerotische  Zone  gibt  Zimmer,  der  auf  die  Entwicklungsgeschichte 
der  Extremitäten  zurückgreift: ,, Denkt  man  daran,  daß  sich  die  Ausstülpung, 
aus  der  die  Extremität  wächst,  nicht  nur  aus  einem  Ursegment  bildet,  daß 
sich  vielmehr  daran,  demnach  auch  an  der  Bildung  der  Extremität,  mehrere 
Segmente  beteiligen,  daß  den  Extremitäten  nach  der  Ansicht  der  Forscher 
ein  metamerischer  Bauplan  zugrunde  liegt,  so  macht  es  keine  besonderen 
Schwierigkeiten,  die  Beschränkung  der  befallenen  Teile  auf  einen  Streifen 
zu  erklären,  daß  man  annimmt,  daß  der  Streifen  von  einem  Segment 
nur  ausgeht,  und  die  Veränderungen  in  ihm  von  einem  Fehler  herrühren,  den 
nur  dieses  Segment  zeigt." 
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10.  Marmorknochen  (Albers-Schönberg). 

(Osteosclerosis  marmorea  diffusa.  —  Osteosclerosis  fragilis  generalisata.  ■ — 
Osteopetrosis  (Karshner).  —  Primäre  Osteosklerose.) 

Von  Gg.  B.  Gruber,  Göttingen. 

Die  von  Albers-Schönberg  1907  durch  Röntgenuntersuchung  ent- 
deckte, wegen  der  Besonderheit  ihrer  Struktur,  der  Aufhebung  sonst  am 
Knochen  gesehener  Unterschiede  von  Kompakta,  Squamosa  und  Markraum 
und  wegen  der  auf  erhöhten  Kalkreichtum  bezogenen  Schattendichte  im 
Röntgenbild  als  „Marmorknochen"  bezeichnete  allgemeine  Veränderung 
des  Skelettes  ist  ihrem  Wesen  nach  sehr  umstritten.  Sie  soll  gleichwohl 
hier  kurze  Erwähnung  finden,  da  im  Streit  der  Meinungen  die  Auffassung 
eine  begründete  Rolle  spielt,  es  handle  sich  um  eine  ,, angeborene  Dystrophie". 
Dabei  ist  von  vornherein  die  von  Hässner  und  Krauspe  ausgesprochene 
Kritik  zu  beachten,  nach  der  die  ALBERS-ScHÖNBERGsche  Osteosclerosis 
marmorea  zu  denjenigen  Veränderungen  gehört,  die  nicht  nur  ätiologisch, 
sondern  auch  formalgenetisch  völlig  unklar  seien. 

.  Es  verbergen  sich",  wie  Krauspe  schrieb,  „unter  demselben  Namen 
zweifellos  alle  möglichen,  vielleicht  ätiologisch  ganz  verschiedene  Krank- 
heitsbilder". Diesen  Vermerk  gewissermaßen  als  Vorbehalt  hier  anzu- 
führen, halte  ich  für  nötig,  obschon  die  Form  und  Art  der  Knochenverände- 
rung in  den  verschiedenen  Fällen  sich  in  nichts  von  den  als  familiäre  und 
angeborene  Erscheinung  nachgewiesenen  Marmorknochen  zu  unterscheiden 
braucht.  Ich  werde  in  den  nachfolgenden  Zeilen  nicht  den  Versuch  klinisch 
oder  symtpomatischer  Unterscheidungen  verschiedener  Marmorosteo- 
sklerosen  machen,  sondern  mich  im  wesentlichen  auf  die  Schilderung  der 
Skelettverhältnisse  beschränken. 

Es  handelt  sich  darum,  daß  bei  Kindern  oder  jugendlichen  Menschen 
—  veranlaßt  oftmals  durch  Störungen  des  Sehvermögens,  seltener  des 
Gehörs,  durch  wiederholte,  in  ihrer  Ursache  zunächst  nicht  ohne  weiteres 
verständliche  Knochenbrüche,  durch  Zahnkaries  und  Stomatitis,  ja  durch 
Kiefernekrose  oder  durch  eine  zunächst  unklare  Blutarmut,  etwa  auch 
durch  einen  Milztumor  —  im  Lauf  der  klinischen  Untersuchung  mittels 
des  Röntgenapparates  eine  auffallende,  sofort  in  die  Augen  springende 
Veränderung  am  Skelettsystem  bemerkt  wird.  Und  zwar  ist  es  eine  so- 
genannte endostale  Osteosklerose,  auf  Kosten  des  Markraums,  also 
besonders  an  den  Röhrenknochen  ausgeprägt,  die  uns  zunächst  auffällt; 
das  kann  aber  noch  weiter  gehen,  so  daß  der  Knochen  in  seiner  ganzen 
Länge  und  Breite  geradezu  strukturlos  aussieht:  Seine  Knochenmarks- 
höhle ist  förmlich  zugemauert,  seine  Spongiosa  so  dicht,  daß  sie  sich  von 
der  Knochenrinde  kaum  oder  gar  nicht  unterscheidet;  so  entsteht  ein 
Röntgenbild,  als  wäre  der  Knochen  gleichmäßig  aus  Marmor  gebaut.  Diese 
Veränderung,  die  ganz  allgemein  die  schwammige  Knochensubstanz  weit- 
gehend oder  vollkommen  der  festen  Knochenrinde  angleicht,  pflegt  auch 
in  Fällen  noch  unvollkommener  Entwicklung  symmetrisch  aufzutreten;  ihre 
Eigenart  ist  an  den  distalen  Enden  der  mitunter  keulenähnlich  aufgetrie- 
benen, langen  Röhrenknochen  besonders  stark  entwickelt,  sie  muß  als  eine 

1)  Heinrich  Ernst  Albers-Schönberg  (Hamburg),  geb.  21.  Jan.  1865,  gest. 
4.  Juni  1921,  war  ein  namhafter  Vertreter  aus  dem  Begründungskreis  der  medizinischen 
Röntgenologie;  er  ist  an  einem  langwierigen  aus  seiner  Tätigkeit  mit  Röntgenstrahlen 
herzuleitenden  Krebsleiden  der  Arme  gestorben. 
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das  ganze  Knochengerüst  mehr  oder  minder  betreffende  Sklerose  gelten. 
Wie  die  ALBERS-ScHÖNBERGsche  Anomalie  jede  durch  Rinden-  und  Schwamm- 
anordnung ausgezeichnete  Knochenstruktur  in  eine  absolute  Kompakta 
verdichtet,  so  wandelt  sie  auch  platte  Knochen  in  plumpe,  schwere  Gebilde 
Sie  verdickt  die 


um 

Sehnen  des  Türken- 
sattels ,  verkleinert 
also  den  Sattelraum, 
sie  engt  die  Knochen- 
lücken- und  -Durch- 
lässe für  die  Hirn- 
nerven und  Blutleiter 
(mit  der  Folge  des 
Hydrozephalus)  ein ; 
ja  solche  Sklerose 
schädigt  dann  und 
wann  durch  Raum- 
beengung der  Gefäß- 
kanäle die  Ernährung 
des  Knochengewebes 
selbst.  Im  Bereich 
der  Metaphysen  der 
Röhrenknochen  sieht 
man  mitunter  parallel 
verlaufende  Bänder 
tieferer  Verschattung, 
die  mit  etwas  hel- 
leren Zonen  abwech- 
seln. Das  Längen- 
wachstum kann  ge- 
stört sein,  möglicher- 
weise sind  auch  die 
enchondralen  Diaphy- 
senfugen  benachtei- 
ligt, treten  Ossifika- 
tionskerne gelegent- 
lich nur  verzögert  auf 
(Sick,  Lorey-Reye). 
Die  so  veränderten 
Knochen  scheinen  be- 
sonders kalkreich  zu 
sein;  sie  sind  sicher 
weniger  elastisch.  Die 
Knochenmasse  erweist 
sich  als  hart  und 
spröde  und  dadurch 
auch  leichteren  Gewalten  gegenüber  brüchig.  Dabei  ist  es  kein  "Wunder, 
daß  in  der  Vorgeschichte  älterer  Menschen  mit  Marmorknochen  wiederholte 
Knochenbrüche  eine  Rolle  spielen  (Albers-Schönberg,  Sick,  Lorey-Reye, 
Clairmont  und  Schinz,  Heid  g er).  Solche  Frakturen  —  auch  das  ist  be- 
zeichnend —  pflegen  schnell,  mit  reichlichem  Kallus  und  fest  zu  verheilen. 

Die  Frage,  ob  in  der  Knocheneinheit  in  Fällen  solcher  Veränderung 
in  der  Tat  ein  Mehr  an  Kalksalzen  abgelagert  sei.  scheint  nicht  bewiesen 


Fig.  193. 


Fig.  194. 


Fig.  193.  Marmorknocheii.  ^  58  .T.  Sägefläche  des 
r.  Oberschenkelknochens.  Alte  Fraktur  im  oberen  Drittel 
des  Schaftes.  Alte  Fraktur  im  unteren  Drittel  mit  grober 
Kallusent Wickelung.  Weitgehende  Verdichtimg  des  Knochens 
und  Vermauerung  der  Markhöhle.    (Nach  Heidger.) 

Fig.  194.  Röntgenbild  des  Femurs  eines  16jährigen 
Jungen  mit  Marmorknochen.  (P.  I.  Dresden-Friedrichstadt, 
Beobachtung  und  Bild  von  Prof.  Letterer.) 
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zu  sein.  Clairmont  und  Schinz  sagen,  es  lasse  sich  nicht  abstreiten,  daß 
der  Kalkansatz  infolge  Vermehrung  des  kalkgierigen,  osteoiden  Gewebes 
bei  der  Marniorknochenkrankheit  größer  sein  müsse  als  beim  Normalen; 
auch  lasse  die  Knochenbrüchigkeit  solcher  Menschen  ein  erhöhtes  Maß 
mineralischer  Ablagerungen  im  Knochengewebe  erschließen.  Vor  allem 
verweisen  diese  Forscher  auf  Schulzes  Mitteilung,  der  bei  einem  ein- 
schlägigen Kranken  ju- 
gendlichen Alters  nach 
W^eichgewebsverkalkungen 
Erhöhung  des  Blutkalkge- 
haltes und  eine  Kalkariurie 
gefunden. 

Diese  Beweisführung 
vonCLAiRMONT  Und  Schinz 
ist  in  ihren  einzelnen  Zügen 
nicht  gleichwertig.  Die 
Fragilitas  der  Marmor- 
knochen muß  nicht  ein 
Mehr  von  Kalk  im  ein- 
zelnen Osteon  voraus- 
setzen; dafür  genügt  der 
gänzlich  andere  Bau,  der 
statt  der  schwingungs- 
fähigen squamösen  Ein- 
richtung eine  massige,  viel 
weniger  elastische  Struktur 
umfaßt.  Anderseits  weist 
N.  KuDRjAWTZEWA  dar- 
auf, daß  Schulzes  Be- 
obachtung des  gestörten 
Kalkstoffwechsels  deshalb 
nicht  einwandfrei  sei,  weil 
der  fragliche  Kranke,  ab- 
gesehen von  der  Marmor- 
krankheit, an  den  Nieren 
litt,  was  ein  eigenes  Licht 
auf  seine  Kalkmetastasen 
werfen  könne.  Auch  M.  B. 
Schmidt  steht  Schulze 
in  dieser  Hinsicht  sehr 
Fig.  195.  Paiamedian  durchsägtes  Wirbelsäulen-  kritisch  gegenüber.  Ku- 
stück  bei  Marmorknöchigkeit.  ^  16  J.  (Nr.  547/36  drjawtzewa  wollte  eine 
des  P.  I.  Dresden-Friedrichstadt,  Prof.  Letterer.)         Erhöhung   des  Phosphor- 

gehaltes  im  Blut  von 
Marmorknochenträgern  als  wesentlich  ansehen,  zumal  man  im  Kaninchen- 
versuch  durch  fortgesetzte  kleine  Gaben  von  anorganischem  P.  eine 
sklerotische  Verdichtung  des  neugebildeten,  von  den  Epiphysen  aus- 
gehenden Knochengewebes  beobachten  könne. 

Das  Rätsel  des  Kalkreichtums  der  Marmorknochen  klärt  sich  viel- 
leicht aber  doch  auf,  wenn  man  erfährt,  daß  nach  histologischen  Be- 
funden ein  Liegenbleiben  verkalkter  Knorpelgrundsubstanz  aus  embryo- 
naler oder  frühkindlicher  Zeit  bis  ins  reife  Alter  in  solchen  Knochen  eine 
Rolle  spielt. 
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Vollständige  anatomische  Untersuchungen  von  Marmorknöchigen  liegen 
nur  spärlich  vor.  Hässler  und  Krauspe  nennen  in  diesem  Sinn  Mitteilungen 
von  M.  B.  Schmidt,  Goodall,  Nadolny,  Kraus  und  Walter,  Schulze; 
dazu  kommen  noch  Fälle  von  Dijkstra,  Laubmann  und  von  Büchner 
bzw.  Heidger. 

Die  Beurteilung  der  feinanatomischen  Verhältnisse  des  Knochens  der 
Osteosklerosis  marmorea  diffusa  ist  schon  durch  Clairmont  und  Schinz 
unternommen  worden,  abgesehenjvon  den  hier  ebenfalls  einschlägigen 
Untersuchungen  Ass- 
manns und  M.  B. 
Schmidts.  Vor  allem 
aber  ist  meines  Er- 
achtens auf  Nadolny 
und  auf  Krauspe  in 
einer  mit  Hässler  ge- 
meinsam verfaßten  Ar- 
beit, auf  Laubmann  und 
auf  Heidger  zu  ver- 
weisen. 

Assmann  ist  die  früheste 
Mitteilung  über  osteosklero- 
tische Ailämie  zu  danken. 
Unter  seinen  FäUen  ist  ein 
neugeborenes  Knäblein,  bei 
dem  er  mikroskopisch  eine 
allgemeine  Osteosklerose  nach- 
gewiesen hat,  aber  keine 
BlutunregelmäiSigkeit.  Hier 
düifte  wohl  eine  der  Albers- 
ScHÖNBERGSchen  Anomalie 
entsprechende  Erscheinung 
vorgelegen  haben. 

M.  B.  Schmidt,  der 
als  erster  Forscher  be- 
wußt 1907  auf  dem 
Leichentisch  die  „an- 
geborene Osteosklerose" 
im  Sinn  einer  primären 
Veränderung  ansprach, 
hat  1927  die  Frage  der  Be- 
ziehung zwischen  osteo- 
sklerotischer Anämie  und 

ALBERS-SCHÖNBERGSCher 

Veränderung  der  Knochen 

bearbeitet.  Dabei  hat  er  eine  eingehende  histologische  Betrachtung  von 
Knochen  eines  56jährigen  Mannes  mitgeteilt.  Die  Art  der  Knoehen- 
veränderung  war  hier  nicht  einem  Umbau  zu  danken,  sondern  dem  Zu- 
wachs neuer  Substanz.  Im  wesentlichen  handelte  es  sich  um  eine  Spon- 
giosaverdichtung.  Die  Markräume  waren  in  diesem  Fall  nicht  völlig  verlegt. 
Schmidt  hält  solche  Veränderungen  als  ,,adulte  Formen"  der  diffusen 
Osteosklerose  für  den  infantilen  Vorkommnissen  der  Albers-Schönberg- 
schen  Marmorknochen  nahe  verwandt. 

Clairmont  und  Schinz  haben  an  reseziertem  Knochengut  vom  Schaft  des  (frak- 
turierten)  Oberschenkels  eines  35jährigen  Mädchens  histologische  Untersuchungen  vor- 
genommen. Dabei  fanden  sie  einen  artlich  durchaus  gewöhnlichen  Aufbau  und  eine  ge- 


Fig.  19(3.  Marmorknochen.  58  .1.  Drei  benach- 
barte Wirbelkörper  mit  Dornfortsätzen  in  der  Säge- 
fläche. Hochgradige  Verdichtung  des  Knochengewebes. 
Typische  Verdichtung  der  Wirbelkörper  im  Sinn  der 
Marmorknochen.  (Nach  Heidger.) 
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wöhnliche  Webung  des  Knochens,  aber  eine  quantitativ  starke  Vermehrung  der  Kortikalis 
durch  an  und  für  sich  normale  Knochenneubildung  auf  Kosten  der  Markhöhle  und  der 


Fig.  197.  Medianschnitt  des  Schädels  ohne  das  Schcädeldach  bei  Albers-Schön- 
BERGScher  Osteosklerose  (Marmorknochen).  ^  58  .J.  [Bild  von  Heidger.  P.  I.  Berlin, 
Horst  Wessel-Krankenhaus.] 

Squamosa.  Sie  sprachen  in 
diesem  Sinn  von  einer  umschrie- 
benen  Knochenhypertrophie. 

Nadolny,  die  an  einem 
4  Monate  alten  Knaben  ihre  j^H 
Wahrnehmung  machte,  fiel  der 
reichliche  Knochenanbau  bei 
geringen  Zeichen  des  Abbaues 
(etwa  in  Form  der  Howship- 
schen  Lakunen  und  der  Osto- 
klasten)  auf.  Auch  der  Abbau 
des  in  seiner  Grundsubstanz 
sehr  stark  verkalkten  Epi- 
physenknorpels  sei  recht  un- 
regelmäßig. 

KuDRjAWTZEWA,  die  von 
einem  10jährigen  Mädchen  mit 
Marmorknochen  ein  Stückchen 
des  der  Osteotomie  (wegen  Coxa  ^|^^ 
vara)    unterworfenen   Femurs  ^^^H 
untersuchen  konnte,  fand  ganz 
im  Gegensatz  zu  Clairmont 
und  ScHiNZ  vor  allem  im  Be- 
reich  der  einstigen  Spangiosa 
die  Zeichen  starken  Knochen- 
Umbaus.     Als    Abbauerschei-  ^^^^ 
nungen  behenschten  lakunäre 
Resorption  und  perforierende 
Kanäle  das  Bild.  Reparative 
Vorgänge  waren  nur  wenig  aus-  ^^^H 
geprägt.    Wenn  in  den  Be- 
funden  von  Clairmont  und  ^|PI 
ScHiNz   einerseits,   von  Ku- 


Marmorknochen  (Albers-Schönberg). 


521 


DRJAWTZEWA  anderseits  so  klare  Gegensätzlichkeit  der  Webungsbilder  zutage  kam,  so  ist  der 
Ort  zu  bedenken,  denen  die  Knochenexzisionen  entstammten.  Je  nach  der  funktionellen 
Beanspruchung  und  Anpassung  wird  auch  der  Knochen  im  Fall  ÄLBERS-ScHÖNBERGscher 
Veränderung  Zeichen  des  Umbaus  darbieten  oder  nicht. 

Bei  einem  7  Wochen  alten  Kind,  das  allerdings  einen  Sonderfall  von 
marmorartiger  Knoehenverändenmg  mit  Einschlag  von  Möller-Barlow- 
scher  Störung  darstellte,  haben  Hässler  und  Kraus pe  verschiedene 
Knochen  untersucht.    Sie  fanden  eine 
enchondrale  Verknöcherungsstörung  eige- 
ner Art:  Diese  hatte  zur  Ausbildung 
einer  sklerotischen  Spongiosa  geführt, 
so  daß  eine  eigentliche  Markraumbildung 
unterblieben  war.  Das  Charakteristische 
dieser  Sklerose  war,  daß  ein  Umbau  des 
primitiven  Knochens  durch  Resorption  R;.  ^ 

überschüssigen  Materials  überhaupt  nicht 


Fig.  199.  Fig.  200. 

Fig.  199.  Schulterblatt  mit  Osteosclerosis  marmorea  im  Röntgenbild.  16  J. 
(Nr.  547/36  des  P.  I.  Dresden-Friedrichstadt.  Beobachtung  und  Bild  von  Prof.  Letteree.) 

Fig.  200.  Marmorknöcherner  Oberschenkel  mit  kolbenartiger  Verdickung  der 
unteren  Hälfte.  Bild  des  proximalen  Schaftes  auf  dem  Sägeschnitt.  (Nach  Laubmann.) 

zustande  kam.  Man  sah  daher  in  den  meisten  Knochen  in  sonst  nicht  denk- 
barer Weise  ein  Erhaltenbleiben  des  ursprünglichen  Baugerüstes  aus  ver- 
kalkter Grundsubstanz,  lieber  diese  atypische  enchondrale  Verknöcherung 
hinaus  erfolgte  eine  dauernde  Ablagerung  neuer  Knochenschichten  von 
den  gefäßreichen,  vorwiegend  aus  fibrösem  Gewebe  bestehenden  Mark- 
höhlen aus.  Schließlich  konnte  mörtelartige  Ablagerung  von  Kalk  in  die 
Marksubstanz  selbst  eine  vollständige  Verfestigung  des  Gewebes  herbei- 
führen. 

Diese  Verfestigung  fanden  Hässler  und  Krauspe  in  den  zentralen  Teilen  der  Wirbel, 
der  Rippen  und  in  gewissen  Abschnitten  des  Schaftes  der  langen  Röhrenknochen.  Zelliges 
Knochenmark  war  besonders  in  den  peripheren  Schichten  der  Knochen  enthalten,  so  auch 
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im  Bereich  der  normal  gebildeten  oder  sogar  etwas  verdünnten  Rindenschalen.  Diese 
waren  nach  außenhin  durch  Osteophytbildungen  verstärkt.  Osteophytbildungen,  die 
meist  aus  jugendlichem,  mangelhaft  verkalktem  Knochengewebe  bestanden,  und  ihrem 
Ursprung  wahrscheinlich  zum  allergrößten  Teile  Möller-Barlow-artigen  subperiostalen 
Blutungen  verdankten.  Im  Bereich  der  Epiphysenlinien  war  zum  Teil,  wie  gesagt,  die 
Bildung  eines  sklerotischen  spongiösen  Knochens  erfolgt,  zum  Teil  fanden  sich  aber  auch 
schwere  Störungen,  wie  sie  sonst  nur  im  Verlauf  eines  Morbus  Möller-Barlow  oder  einer 
Rachitis  sichtbar  werden.  Beide  Erkrankungen  waren  nach  der  klinischen  Anamnese 
durchaus  zu  berücksichtigen,  und  es  bestand  also  nach  dem  Eindruck  der  anatomischen 
Wahrnehmung  wohl  ganz  sicher  eine  Kombination  mit  MöLLER-BAELOwscher  Erkrankung. 
Das  ging  aus  den  Trümmerfeldzonen  mit  Epiphysenlösungen  und  alten  und  frischen 
Bhitungen  hervor.  Die  Chondrosteoidbildung  und  atypische  Wucherung  der  Knorpel- 
niarkkanäle  ging  aber  über  das  beim  Möller-Barlow  gewöhnlich  zu  beobachtende  Maß 
hinaus  und  erinnerte  an  die  Kombination  von  Möller-Barlow  mit  leichter  Rachitis. 
Die  beginnende  Neubildung  verkalkter  Knochen  und  die  Ausbildung  einer  gut  verkalkten, 
allerdings  höher  gelegenen  Reihenknorpelzone  wären  als  eben  beginnende  Heilung  der 
avitaminotischen  Störungen  aufzufassen. 

Kurz  gesagt,  bot  der  von  Hässler  und  Krauspe  beschriebene  Krank- 
heitsfall die  sehr  bemerkenswerte  Kombination  einer  eigenartigen,  formal- 
genetisch auf  eine  Störung  der  enchondralen  Verknöcherung  zurückzu- 
führenden Osteosklerose  mit  MöLLER-BARLOwscher  Erkrankung  und  leichten 
rachitischen  Wachstumsstörungen.  Kennzeichnend  für  die  enchondi'ale 
sklerotische  Wachstumsstörung  war  der  starke  auf  die  Osteoplastentätig- 
keit  ausgeübte  Wachstumsreiz,  das  Fehlen  jeder  ausgesprochenen  Re- 
sorption am  primitiven  Knochen  und  damit  jeden  eigentlichen  Knochen- 
umbaus. 

DiJKSTRA  sagt  auf  Grund  seiner  eingehenden  Untersuchung  eines 
Wirbels  und  des  Schädeldaches  eines  3jährigen  Knaben,  daß  bei  Knochen 
mit  enchondraler  Ossifikation  von  den  Markkanälen  aus  unter  Einengung 
der  Markräume  Knochen  an  die  Knorpelgrundsubstanzreste  angelegt  wii'd. 
während  Knochen  vom  perichondralen  Typ  und  Belegknochen  größtenteils 
unter  fortschreitender  plexiformer  Bindegewebsverknöcherung  sich  zum 
Marmorknochen  wandeln.  Diese  Eigenart  sei  im  wesentlichen  eines  Ver- 
langsamung der  Aufsaugung  von  Grundsubstanzen  zu  danken.  Störungen 
der  inneren  Sekretion  spielen  dabei  —  entgegen  der  Annahme  von  Dupont  — 
keine  Rolle. 

Besonders  eingehend  hat  sich  Laubmann  mit  der  Histologie  des  Marmor- 
knochens befaßt.  Ihm  stand  Untersuchungsgut  von  der  Leichenöffnung 
eines  25  Jahre  alten  Mannes  zur  Verfügimg.  Fig.  200  zeigt  das  Aussehen 
eines  Oberschenkels  dieses  Menschen. 

Ueber  den  feineren  geweblichen  Aufbau  der  untersuchten  Knochen 
hat  Laubmann  etwa  folgendes  niedergelegt: 

Im  allgemeinen  sind  die  Befunde  bei  den  kurzen  und  langen  Röhrenknochen  die- 
selben, nur  weichen  sie  in  einzelnen  Abschnitten  der  Knochen  und  die  Knochen 
untereinander  im  Mengenverhältnis  der  einzelnen  morphologischen  Bausteine  ab.  Rein 
anatomisch  finden  wir  bei  allen  knorpleig  vorgebildeten  Knochen  eine  miteinander 
übereinstimmende  Grundstruktur.  Nur  im  weiteren  Aufbau  finden  sich  Unterschiede  im 
quantitativen  Verhältnis  der  einzelnen  Bauanteile,  auch  geringere  Unterschiede  qualitativer 
Art.  Rippen  und  Wirbel  zeigen  die  homologen  Verhältnisse.  Es  liegt  allen  ein  Grund- 
gerüst aus  verkalktem  knorpeligem  Gewebe  zugrunde;  die  Bälkchen  dieses  Gerüsts  liegen 
ganz  dicht.  Darin  finden  sich  feinere  Strukturen  von  Kalkünien,  besonders  in  den  Knorpei- 
kapseln  in  allen  möglichen  Formen,  die  durch  Zusammenfließen  der  Kapseln  entstehen. 
In  dieses  Bälkchensystem  sind  eingefügt:  1.  Osteoidgebilde  als  randständige  schalen- 
förmige Anlagerungen;  2.  kleine  rundliche,  konzentrisch  oder  exzentrisch  geschichtete 
Bausteine,  die  aus  verschieden  alten  und  auch  verschieden  stark  verkalkten  aneinander- 
gelagerten  Osteoidzonen  bestehen.  Die  jüngsten,  innen  gelegen,  sind  meist  kalklos  und 
zeigen  entweder  Osteoplastensaum  oder  bisweilen  eine  feine  Auffaserung  am  Rand,  so  daß 
man  hier  ihr  Werden  aus  dem  Bindegewebe  vermuten  kann;  3.  knospenartige  Bildungen 
von  Osteoid,  die  bis  an  eröffnete  verkalkte  Knorpelterritorien  heranreichen.  Sie  haben 
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anscheinend  die  Knorpeliäunie  erst  eröffnet;  4.  das  Markgewebe,  das  nur  in  restlichen 
Inseln  raeist  fibrös  umgewandelt  vorhanden  ist.  Nur  an  einzelnen  Stellen  ist  es  außer- 
ordentlich zeiheich  und  läßt  eine  lebhafte  Blutbildung  erkennen.  In  anderen  wiederum 
sind  nur  späriiche  fibröse  Faserzüge  anzutreffen.  Wir  finden  alle  möglichen  Uebergänge 
von  einem  zellreichen  Gewebe  mit  außerordentlich  lebhafter  regenerativer  Blutbildung 
bis  zu  den  ganz  dichten  fibrösen  Markinseln,  die  auch  ganz  klein  sein  können  und  als 
letzten  Rest  mitunter  nur  einzelne  Riesenzellen  und  einige  Blutzellen  zwischen  lockeren 
Bindegewebsfasern  enthalten.  Mitunter  sind  ganze  Gewebsteile  völlig  solid  und  man  er- 
kennt als  letzten  Sklerosierungsprozeß  darin  die  soliden  rundlichen  Bausteine  mit  dem 
irmen  gelegenen  jüngsten  Osteoid  und  schmale  verkalkte  Bänder,  die  als  die  verkalkten 
Wände  kleiner  Blutgefäße  zu  erkennen  sind;  5.  dazu  kommen  die  Abweichungen  von  diesem 
Bauplan,  die  zu  StruktuiTeränderungen  in  einzelnen  Teilen  oder  Knochenabschnitten 
führen.  Bei  Wirbel  und  Rippen,  auch  bei  den  Hand-  bzw.  Fußknochen,  sind  mitunter 
breite  bindegewebige  Felder  mit  Rundzellinfiltraten  eingefügt,  so  daß  es  beinahe  wie  eine 
Schwielenbildung  im  Knochen  aussieht.  In  diesen  können  nun  wiederum  breite  verkalkte 
Osteoidzonen  liegen,  die  vermutlich  aus  der  Wiege  des  Bindegewebes  entstanden  sind. 
Weiterhin  findet  man  Osteoidbälkchen  oder  unabgegrenzte  Osteoidzonen  inmitten  der 
Grundsubstanz,  besonders  in  den  ganz  soliden  Teilen,  so  daß  man  hier  von  einer  Chon- 
droid-Osteoidgrundsubstanz  sprechen  kann.  Auch  bei  den  langen  Röhrenknochen  ist  der 
beschriebene  Bauplan  vorhanden.  Nur  müssen  hier  noch  die  Unterschiede  in  den  einzelnen 
Abschnitten  hervorgehoben  werden.  AUen  gemeinsam  ist  zunächst  das  deutliclie  Erhalten- 
sein der  Epiphysenlinie.  In  der  Epiphyse  und  in  der  proximalen  Metaphyse  wird  der 
Grundplan  der  "Str-uktur  am  deuthchsten  sichtbar,  imd  der  Aufbau  ist  fast  so.  wie  im 
ganzen  Verlauf  der  kurzen  Knochen  und  des  Wirbels.  Eine  gewöhnliche  Kompakta  ist 
kaum  vorhanden,  sie  ist  zum  größten  Teil  von  ganz  solidem  Bälkchengewebe  in  der  be- 
schriebenen Weise  aufgebaut.  Distalwärts  geht  die  Metaphyse  in  die  etwas  anders  zu- 
sammengesetzten Strukturen  der  Diaphyse  über.  Hier  fällt  zunächst  am  Rande  eine  ver- 
dickte Kompakta  mit  HAVERSschen  Lamellen  auf,  aber  mit  kleineren  Osteonen  als  ge- 
wöhnlich. Diese  geht  dann  markhöhlenwärts  in  eine  solide,  teils  lameUäre,  teils  geflecht- 
artige Knochenstruktur,  die  sogenannte  innere  Kompakta,  über  und  das  übrige  ist  dann 
die  veränderte  Spongiosa.  Diese  hat  nur  ganz  vereinzelt  noch  Teile  des  Grundgerüstes 
mit  der  zentralen  knorpeligen  Beschaffenheit  und  den  verschiesdenartigen  Osteoideinghede- 
rungen  und  -anlagerungen,  wie  es  in  der  Metaphyse  besonders  deutlich  war.  Im  allgemeinen 
ist  hier  neben  richtig  verkalkten,  meist  längsgerichteten  Osteoidbälkchen  in  manchen 
Partien  auch  eine  völlige  Verkalkung  der  schmalen  dazwischen  gelegenen  fibrösen  Mark- 
inseln eingetreten,  die  mitunter  nur  als  staiTe  verkalkte  Rohre  zwischen  einer  verkalkten 
Osteoidmasse  liegen.  Die  bindegewebig  vorgebildeten  Knochen,  wie  der  Schädel,  sind 
im  wesentlichen  nur  aus  dicht  aneinander  gelegenen  Bälkchen  eines  Geflechtknochens  auf- 
gebaut. Es  ist  ein  Schachtelsystem  von  Bälkchen  mit  nur  teilweiser  grober  lamellärer 
Struktur,  und  ein  Unterschied,  wie  Rinde  und  Diploe,  kann  nicht  festgestellt  werden. 

Diese  Feststellungen  hat  Laubmann  weiterhin  auch  noch  mit  dem 
Polarisationsmikroskop  vertieft.  Er  zog  aus  seinen  Untersuchungen  folgende 
Schlüsse:  ,,Die  histologische  Struktur  des  Marmorknochens  beruht  ge- 
wissermaßen auf  einer  primären  Mißbildung  im  Aufbau,  die  im  wesentlichen 
durch  Störungen  im  Ablauf  der  enchondralen  Ossifikation  zu  erklären  ist, 
und  zwar  im  Sinne  eines  verlangsamten,  aber  steten  Anbaues  von  primären 
Osteoidbälkchen  ohne  vorherige  völlige  Resorption  des  Knorpelgrund- 
gerüsts.  Somit  kommt  es  gar  nicht  zur  Ausbildung  der  sekundären  Knochen- 
bälkchen. 

a)  Eine  verdickte  Kompakta  mit  kleineren  Osteonen  wird  nur  im 
Diaphysenteil  angelegt. 

b)  Die  Spongiosa  ist  stark  verdichtet  und  bildet  eine  ,, innere  Kom- 
pakta", die  teils  aus  lamellären,  teüs  aus  Geflechtknochenbälkchen  besteht. 

c)  In  allen  Knochen  wurden  rundliche  Bausteine,  den  Osteonen  ähnlich, 
aus  mehrfach  aneinanderliegenden  Osteoidschalen  aufgefunden. 

d)  Die  Befunde  in  Epi-  und  Metaphyse  sowie  die  der  kurzen  Röhren- 
knochen stimmen  fast  überein.  Sie  lassen  alle  das  knorpelige  Grundskelett 
mit  der  Bildung  der  primären  Knochenbälkchen  erkennen. 

e)  In  der  Diaphyse  kommt  es  in  der  Spongiosa  neben  der  Büdung 
der  primären  Bälkchen  auch  zu  einer  Verfestigung  durch  mörtelartige 
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Einlagerung  ins  Bindegewebe,  sowie  zu  metaplastischer  Chondroid-Osteoid- 
bildung." 

BÜCHNER  und  Heidger  untersuchten  das  Skelett  eines  58  Jahre  alten 
Mannes,  bei  dem  schon  lange  vor  dem  Tode  aus  dem  Röntgenbild  die  Dia- 
gnose ,, Marmorkrankheit"  gestellt  war.  Der  Mann  ist  schließlich  an  schwerer 
Anämie  gestorben.  ,,Fi.st  das  ganze  Skelett  konnte  untersucht  werden", 
so  schrieb  mir  Büchner.  ,,Im  Gegensatz  zu  einem  Vergleichsfall  von  osteo- 
sklerotischer Anämie,  bei  dem  eine  Kondensation  des  Knochens  durch 
Neubildung  und  Aufschichtung  von  Knochen  beobachtet  wurde,  zeigte 
dieser  Fall  als  Ursache  der  makroskopisch  feststellbaren  Vermauerung  der 
Markhöhlen  eine  unvollkommene  Resorption  des  Knorpels  in  den  knorpelig 


Fig.  201.  Marmoiknöcherne  Rippe.  Lamellenartige  Schichtung  von  erhalten  ge- 
bliebener Knorpelgnmdsubstanz  (ohne  Knorpelzellen)  in  der  Rippenepiphyse  eines  58jähr. 
Mannes.  (Nach  Heidger.) 


angelegten  Knochen.  Zwischen  Knochengewebe  lagen  in  der  Epi-  und 
Diaphyse  dichte  Massen  verkalkten  Knorpels,  bzw.  verkalkter  Knorpel- 
grundsubstanz. Die  knorpeligen  Epiphysenlinien  waren  teilweise  erhalten 
und  verkalkt.  Die  Knochensubstanz  selbst  zeigte  überall  die  klassischen 
Mosaikstrukturen,  also  die  Zeichen  pathologischen  Umbaues.  Daß  die 
Erkrankung  noch  nicht  abgeschlossen,  sondern  in  weiterem  Fortschreiten 
war,  bewiesen  osteoide  Säume,  die  wie  bei  einer  Osteomalazie  an  den  ver- 
schiedensten Stellen  nachzuweisen  waren.  Das  Bild  der  schweren  Störung 
der  enchondrialen  Verknöcherung  entsprach  den  bei  Kindern  beobachteten 
Fällen  von  Marmorknochenkrankheit  (Nadolny,  Kraus  und  Walter, 
Schulze,  Hässler  und  Krauspe).  Das  ganze  Bild  machte  etwa  den  Ein- 
druck einer  nie  zur  Heilung  gekommenen  Rachitis.  Daß  es  sich  um  liegen- 
gebliebenen, nicht  um  neugebildeten  Knorpel  handelte,  bewies  das  Erhalten- 
bleiben des  Epiphysenknorpels  und  das  Fehlen  von  Knorpel  in  den  binde- 
gewebig angelegten  Knochen,  sowie  vor  allem  das  Fehlen  von  Knorpel  im 
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knöchernen  Kallus  des  1926  frakturierten  rechten  Femurknochens.  Die 
Drüsen  mit  innerer  Sekretion  zeigten  histologisch  keine  besonderen  Ver- 
änderungen. Als  Folge  der  Vermauerung  der  Markhöhlen  hatten  sich  entlang 
der  Wirbelsäule  kleinere  und  größere  Myelome  entwickelt". 

Aus  dieser  Fülle  von  Befundeinzelheiten,  die  noch  allerlei  Wider- 
sprüche enthalten,  läßt  sich  doch  schon  herauslesen,  daß  die  Albers-Schön- 
BERGsche  Osteosklerose  auf  sehr  frühe  Anfänge  einer  gestörten  Knochen- 
entwicklung zurückzuführen  ist.  Dem  entspricht  die  andere  Feststellung, 
die  das  Wesen  der  allgemeinen  Marmorveränderung ^)  der  Skelettknochen 
beleuchtet,  nämlich  die  Feststellung,  daß  die  ganz  überwiegende  Mehrzahl 
der  Fälle  jugendliche  Menschen,  ja  Kinder  betrifft.   Ganz  besonders  be- 


Fig.  202.  Marmorknöcherne  Rippe  eines  58jähr.  (J.  Aufschichtung  von  Osteoid  auf 
unregelmäßige  Stücke  lamellären  Knochens.  Beginnende  Bildung  von  Mosaikstrukturen. 
(Nach  Heidger.) 


merkenswert  für  die  Natur  dieser  Erscheinung  sind  nun  aber  Mitteilungen 
von  LoREY  und  Reye  einerseits,  von  Kudrjawtzewa  anderseits. 

LoREY  und  Reye  haben  nicht  nur  bei  einem  Säugling  von  1  Monat 
Alter  bereits  die  marmorartige  Beschaffenheit  des  Skelettes  nachgewiesen, 
sie  taten  auch  in  ärztlicher  Untersuchung  dar,  daß  zwei  Geschwister  dieses 
Säuglings  vom  frühen  Kindesalter  an  mit  derselben  Knochenveränderung 
behaftet  waren.  Dagegen  sind  die  Eltern  dieser  Kinder  frei  von  derlei  Er- 
scheinungen gewesen,  aber  die  Eltern  waren  blutsverwandt:  Ein  Elter  des 
Familienvaters  und  ein  Großeiter  der  Familienmutter  waren  Geschwister. 

Kudrjawtzewa  hat  ihre  Beobachtungen  von  Marmorknochenkrankheit 
an  einer  russischen  Bauernfamüie  gemacht.  Der  Bauer  w^ar  ein  Onkel 
zweiten  Grades  seiner  Frau;  aus  beider  Ehe  gingen  5  Kinder  hervor,  von 

1)  Wie  Mitteilungen  von  K.  H.  Bauer  und  von  Konjetzny  dartun,  ist  auch  mit 
einem  Vorkommen  örtlich  umschriebener  Ostesklerose  —  etwa  eines  einzigen  Wirbels  — 
im  Sinne  einer  Marmorkrankheit  zu  rechnen. 
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denen  zwei  verstarben,  während  drei  überlebende  Kinder  durch  Marmor- 
knochen ausgezeichnet  waren. 

Entsprechend  diesen  Feststellungen  ist  N.  Kudrjawtzewa  zu  dem 
Schluß  gekommen,  es  sei  die  Marmorkrankheit  der  Knochen  eine  hereditäre, 
familiäre  und  konstitutionelle  Erkrankung.  Ihre  Aetiologie  bestehe  in  einer 
Mutation  des  Keimj)lasmas,  die  sich  rezessiv  vererbe  und  nach  Inzucht  in 
Erscheinung  trete.  Weiterer  Forschung  bleibt  es  vorbehalten,  hier  noch 


Fig.  203.  Maimorknöchernes  Brustbein.  Fertige  Mosaikstrukturen  aus  unregel- 
mäßigen Stücken  lamellären  Knochens.  (Nach  Heidger.) 


mehr  Klarheit  zu  bringen,  namentlich  auch  zu  versuchen,  ob  sich  echte, 
primäre  ALBERS-ScHÖNBERGsche  Osteosklerosen  von  anderen,  vielleicht 
auch  genetisch  andersartigen  Formen  abtrennen  lassen.  Es  sei  noch  ange- 
fügt, daß  K.  H.  Bauer  die  Möglichkeit  aussprach,  es  liege  in  der  Albers- 
ScHÖNBERGschen  Osteosklerose  geradezu  das  Gegenstück  zu  der  ebenfalls 
auf  Entwicklungsstörung  beruhenden  Osteogenesis  imperfecta  vor. 

Versuche,  die  Skelettveränderung  der  Marmorknochen  irgendwie  inner- 
sekretorisch zu  erklären,  müssen  als  gescheitert  betrachtet  werden. 
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11.  Osteopoikilie. 

(Osteopathia  condensans  disseminata.  —  Osteosklerosis  fragilis  disseminata. — 
Spotted  bones.  —  Enostosis  multiplex.) 

Von  Gg.  B.  Gruber,  Göttingen. 

Wieder  einer  Entdeckung  Albers-Schönbergs  verdanken  wir  die 
Kenntnis  vom  Vorkommen  einer  eigenartigen  Erscheinung,  die  weiterhin 
durch  Vermittlung  französischer  Autoren  unter  dem  Namen  „Osteo- 
poikilie" 1)  bekannt  wurde.  Im  Röntgenbild  findet  man  mehr  oder  weniger 
zahlreiche,  meist  massenhafte  Streuung  kleiner,  senfkorn-  bis  bohnengroßer, 
im  wesentlichen  rundlicher,  selten  ovaler,  vieleckiger,  sternförmiger,  ja  auch 
streifenförmiger  dichterer  Herde,  die  ihren  Sitz  zumeist  in  der  Spongiosa 

der  Skelettknochen  haben.  In- 
folge atrophischer  Vorgänge  in 
ihrem  Innern  können  solche 
Herdchen  auch  ringförmig  er- 
scheinen. Kreuter  benennt 
als  Größe  der  fraglichen  Herd- 
chen einen  Durchmesser  von 
2 — 3  mm  bis  zu  4  und  5  cm 
(Fig.  204—206). 

A^eben  dieser  knotigen  Form 
gibt  es  eine  streifige,  die  Voorhove 
und  Mascuerpa  beschrieben  haben. 
Dabei  handelte  es  sich  um  streifige 
Verdichtungen  an  Röhrenknochen, 
Becken,  Rippen,  Kniescheiben  und 
Fersenbein,  um  Streifen,  die  in 
mehrfacher  Anzahl  parallel  zur  Achse 
der  Röhrenknochen  verliefen;  die 
Erscheinung  kann  anscheinend  vor- 
übergehend auftreten;  sie  war  in 
Fig.  204.  Osteopoikilie  im  Röntgenbild  des  Vorhooves  Fall  von  Kniegelenks- 
Humerus  eines  Lebenden.    (Nach  Schmorl.)  Schwellung  begleitet. 

Endlich  hat  Moreau,  abge- 
sehen von  fleckigen  Verdichtungen, 
auch  solche  streifiger,  paralleler  Art  bei  ein  und  demselben  Menschen  gesehen;  solches 
Vorkommnis  wurde  in  anderen  Fällen  von  Guillain  und  Mollaret,  Bernuth,  Wind- 
holz. Hirsch  und  Sutherland  bestätigt  (vgl.  Erbsen). 

Nach  H.  V.  Brückes  Darstellung  steht  die  Größe  der  einzelnen  Ver- 
dichtungsherde in  einer  gewissen  Beziehung  zur  Größe  der  befallenen 
Knochen,  und  zwar  so,  daß  die  größten  Herde  in  der  Nähe  der  großen  Ge- 
lenke liegen.  Nicht  alle  Knochen  pflegen  mit  gleicher  Vorliebe  befallen  zu 
sein:  Gelenknahe  Abschnitte  der  Gliedmaßenknochen  kommen  besonders 
in  Frage;  sowohl  der  Schulter-  als  der  Beckenring  seien  Lieblingsstätten 
dieser  merkwürdigen  Erscheinung.  Verhältnismäßig  selten  seien  befallen 
die  Wirbelbögen  und  Querfortsätze,  das  Schlüsselbein  und  die  Knie- 
scheibe; ferner  pflegen  die  Rippen  von  der  Osteopoikilie  relativ  frei 
zu  bleiben.  Auch  für  den  Schädel  trifft  dies  zu,  freilich  nicht  ohne  Aus- 
nahme (Erbsen).  Spärlich  seien  die  Verdichtungsherde  endlich  im  Meta- 
physen-  und  Diaphysenbereich  der  Röhrenknochen,  wo  sie  niemals  in  den 


1)  ,,Osteoa"  (griech.)  =  Knochen;  ,,poikilos"  (griech.)  =  mannigfaltig,  bunt- 
scheckig. 
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axialen  Abschnitten  lägen,  sondern  sich  an  die  Kompakta  anlehnten 
(v.  Brücke). 

Mit  der  Histologie  der  fraglichen  Herde  haben  sich  Schmorl  nnd  Hans 
V.  Brücke  beschäftigt.  Schmorl  kam  zu  dem  Ergebnis,  daß  die  fraglichen 
Herdchen  sich  an  Ort  und  Stelle,  wo  sie  gefunden  werden,  im  Knochen- 
marksgebiet (aus  dem  Endost)  im  Sinne  spongiöser  Knochen  entwickeln. 
Ein  enchondraler  Ursprung  sei  nicht  wahrscheinlich,  da  die  Herde  mit  der 
enchondralen  Wachstumszone  nicht  in  Verbindung  stünden,  sondern  stets 
etwas  entfernt  davon  gefunden  würden:  auch  enthalten  die  Herde  nie 
Knorpelreste. 


Fig.  205.   Osteopoikilie  im  Röntgenbild  eines  Leichenschulterblattes. 
(Nach  Schmorl.) 


Die  Beschreibung  Schmorls  ist  durch  Hans  v.  Brücke  bestätigt 
worden.  Ein  Widerspruch  im  Untersuchungsergebnis  beider  Forscher  be- 
steht nicht,  wenn  auch  Einzelheiten  der  Deutung,  etwa  ob  der  Osteopoikilie- 
knochen  teilweise  im  Sinn  geflechtartigen  Knochens  aus  Fasermark  oder 
sofort  in  lamellärer  Lage  aufgebaut  sei,  gewisse  Unterschiede  der  Meinung 
ergeben.  (Man  braucht  übrigens  auch,  um  Schmorls  Befunde  histogenetisch 
zu  erklären,  keinesfalls  auf  die  Wirkung  einer  direkten  Gewebsmetaplasie 
zurückzugreifen.) 

Ob  in  der  Tat  stets  eine  Beteiligung  der  enchondralen  Verknöcherung  für  das  Ent- 
stehen osteopoikiler  Herde  auszuschließen  ist.  erscheint  fraglich.  Hans  v.  Brücke  räumt 
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Fig.  206.  Röntgenbild  durch  eine  dünne  Scheibe  aus  den  Hüftgelenksanteilen  bei 
Ankylose  dieses  Gelenkes  (Leichenpräparat).    (Nach  Schmoel.) 


unter  Hinweis  auf  die  von  Vorhoeve  und 
Wind  HOLZ  gesehenen  Verdichtungsstreifen,  die 
von  der  Epiphyse  bis  weit  in  die  Diaphyse 
reichen  können,  einer  Störung  an  der  Knorpel- 
knochengrenze einen  gewissen  Raum  ein.  Im 
ganzen  und  großen  nennt  er  zwei  Möglich- 
keiten der  Histogenese  der  Osteopoikiheherde : 
Entweder  geht  die  Bildung  der  Verdichtungs- 
herde bis  auf  die  knorpelige  Anlage  der  Knochen 
zurück  oder  die  in  jene  knorpelige  Anlage  ein- 
wachsenden Gefäße  und  das  von  ihm  ab- 
stammende Knochenmark  (d.  h.  Endost- Ge- 
webe) sind  die  Träger  der  Anomalie. 

Mit  Hans  v.  Brücke  erwarten 
wir  von  weiteren  Untersuchungen  in 
Hinsicht  der  ersten  histogenetischen 
Vorgänge  bei  der  Bildung  jener  Osteo- 
poikilie-Enostosen  tiefergreifende  Auf- 
klärung; sie  wird  um  so  eher 
zu  erbringen  sein,  je  jünger  die 
Träger  des  untersuchten  Knochen- 
gutes sind. 

Das  Wesen  der  Osteopoikilie 
zu  deuten,  hat  man  sich  zuerst  ge- 
wisser klinischer  Zeichen  bedient. 
Albers-Schönberg,  Wachtel,  Awali- 
scHwiLi,  Amundsen,  Reiser  und 
Laufer,  Windholz  teilten  subjektive 
Wahrnehmungen  der  Träger  osteopoikiler  Skelette  mit.  Arthritische  Be- 
schwerden, Schwellungen  von  Gelenken  und  Weichteilen  werden  genannt, 
und  Hans  v.  Brücke  meint,  man  könne  einen  ursächlichen  Zusammen- 


Fig.  207.  Osteopoikilie  des  oberen 
Humerusendes.  Mazerationspräparat 
einer  Knochenscheibe.  (Nach  Schmorl.) 


il 
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hang  dieser  Beschwerden  mit  der  Struktur  anomal  ie  der  gelenknahen  Knochen- 
abschnitte nicht  leugnen.  Windholz  hat  sich  mit  der  Frage  der  klinischen 
Bedeutung  der  multiplen  Enostosen  eingehender  beschäftigt;  er  erwähnt 
Ledoux-Lebard,  Wachtel,  Steenhuis,  van  Dorp-Beuker  Andreae, 
die  aUe  hinter  diesen  Herden  infektiöse  Erlebnisse  ihres  Trägers  vermuten, 
wobei  Steenhuis  und  Dorp-Beuker  Andreae  besonders  an  die  Rolle  der 
Tuberkulose  denken.  (Zusammenfassende  Angaben  über  etwaige  klinische 
Erscheinungen  der  Osteopoikilie  siehe  bei  Erbsen!) 

Es  könnten  in  der  Tat  enostotische  Knochenverdichtnngsherde  erworben  sein;  denn 
es  ist  denkbar,  daß  entzündliche  Knochenmarksherdchen  mit  progressiver  Narbenbildung 
zur  Verknöcherung  Aidaß  geben.  In  dieser  Hinsicht  ist  von  anderer  Seite  bereits  auf  die 


Fig.  208.  Osteopoikilie.  Kompakter  Knochenherd  mitten  in  der  Spongiosa. 

(Nach  V.  Brücke.) 

von  Hans  Chiaki  entdeckte  variolöse,  dissemiiderte,  herdförmige  Osteomyelitis  verwiesen 
worden,  obschon  Chiari  keinen  knöchern  verdichteten  Squamosaherd  beschrieben  hat. 
Andererseits  leuchtet  uns  die  Tatsache  exogen  erworbener  herdförmiger  Knochenverdich- 
tung ein  bei  Betrachtung  manches  Falles  von  sekundärer,  sogenannter  osteoplastischer 
Karzinose  des  Skelettes. 

Daß  die  osteopoiküen  Verdichtungsherde  einer  besonderen  Ver- 
kalkung zu  danken  seien,  wird  allgemein  abgelehnt  (Kreuter).  Damit 
fällt  wohl  auch  die  Annahme,  primärer  embolischer  Verschluß  von  Knochen- 
endarierien  sei  an  der  Veranlassung  der  Osteopoikilie  schuld. 

Beachtenswert  ist,  daß  Walter  Müller  Beobachtungen  über  eigentümliche  Schatten- 
bildungen am  unteren  Femurende  und  an  Oberschenkel-  und  Oberarmköpfen  bei  einem 
8jährigen  Kind  gemacht  hat,  die  sehr  wohl  zum  Heer  der  Enostosen  gehören  können;  es 
hegen  dazu  aber  keine  histologischen  Befunde  vor,  und  so  glaubt  Müller,  dort  habe  es 
sich  um  Bilder  des  Ergebnisses  exzessiver  Kalkablagerung  im  Stadium  der  Wiederaus- 
heilung der  Kachitis  gehandelt. 

Albers-Schönberg  sprach  die  merkwürdige  Erscheinung  der  Osteo- 
poikilie als  eine  "Wachstumsstörung  in  jugendlichem  Alter  an.  Schmorl 
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hat  sich  dieser  Deutung  angeschlossen,  ja  er  dachte  noch  weiter  und  sprach 
von  einer  angeborenen  Anlage,  zumal  Vorhoeve  bei  Geschwistern  ein- 
schlägige Veränderungen  streifiger  Art  gesehen  hatte,  ebenso  Mascherpa. 
Da  die  Osteopoikilie  selten  zu  sein  scheint,  liegt  nicht  allzuviel  Be- 
obachtungsgut für  die  konstitutionelle  und  erbbedinteg  Natur  ihres  Wesens 
vor.  Weitere  Vorkommnisse  familiärer  Osteopoikilie  zitiert  Erbsen  als 
Beobachtungen  von  Kraft,  Kadrnka  u.  Hirlemann,  Dengel,  Hirsch  u. 
Sutherland. 

Die  konstitutionelle  Bedingtheit  der  Osteopoikilie  leuchtete  schon  aus 
Angaben  von  Buschke  und  Ollendorf,  sowie  von  Sväb  und  von  Windholz 
hervor.  Bei  den  von  ihnen  untersuchten  Kranken  lag  neben  der  eigenartigen 
Knochenstruktur  eine  Hautaffektion  vor.  die  als  Dermatof ibrosis  lenti- 


Fig.  209.  Lamelläie  Straktur  eines  Osteopoikilieherdes.  Die  kleinen  Markräunie  ent- 
halten Fettniaik.  (Nach  v.  Britke.) 


cularis  fibrös a  bezeichnet  wird.  Diese  Hautveränderungen,  die  im  histo- 
logischen Wesen  dasselbe  sein  dürften,  wie  die  enostotischen  Herde  der 
Osteopoikilie  (Windholz),  sind  nach  Buschke  und  Ollendorf,  sowie 
nach  A.  Pokorny  und  L.  Pokorny  erbbedingt.  Hatten  nun  auch  die  Kranken 
der  beiden  Pokorny  keine  Knochenverdichtungsherde,  wie  übrigens  bei 
den  meisten  der  bisher  bekannten  Menschen  mit  Osteopoikilie  keine  Dermato- 
fibrosis  auffiel,  so  ist  es  doch  bezeichnend,  daß  nunmehr  für  das  familiäre 
Vorkommen  der  Osteopoikilie  mit  und  ohne  Hautveränderungen  weitere 
Beobachtungen  vorliegen : 

So  beschreibt  Dengel  bei  einer  Mutter  und  2  Söhnen  diese  .Struktureigenart  der 
Knochen.  Sväb  fand  sie  bei  zwei  Brüdern  und  ihrem  Vater,  wobei  der  Vater  zugleich 
mit  einer  Dermatofibrosis  lenticularis  disseminata  behaftet  war.  Windholz'  Beobach- 
tungen bezogen  sich  auf  Vater  und  Tochter,  beide  mit  Osteopoikilie  und  lentikulärer 
Dermatofibrosis  ausgestattet.  Wilcox  teilte  den  Befund  der  Osteopoikilie  bei  Vater  und 
Sohn  mit.  Und  schließlich  hat  Kreuter  mitgeteilt,  daß  der  Vater  jenes  16jährigen  Schülers, 
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dessen  Knochen  Schmorl  für  die  eisten  Histologiebefunde  der  Osteopoikilie  dienten, 
dieselben  Knochenenostosen  getragen  hat  wie  der  Sohn;  übrigens  ist  es  vielleicht  nicht 
ganz  belanglos,  daß  dieser  Mann  schließlich  einem  Beckensarkoni  erlegen  ist. 

Man  wird  also  heute  gewiß  die  Osteopoikilie  zu  den  Folgeerscheinungen 
feingeweblicher  Entwicklungsstörungen  des  Knochensystems  rechnen  und 
in  ihr  mit  H.  v.  Brücke  eine  Mutante  ersehen  dürfen ;  ihr  Erbgang  ist  noch 
nicht  sichergestellt;  er  ist  vielleicht  rezessiv.  Dengels  Mitteilung  lehrt, 
daß  er  nicht  geschlechtsgebunden  ist. 

Dem  Alter  nach  ist  die  Osteopoikilie  bei  Menschen  zwischen  7  Monaten 
(Bernuth)  und  54  Jahren  beobachtet  (Windholz,  Laufer). 

Wenn  im  Anschluß  an  eine  Vorweisung  von  Steenhuis  einige  behaupteten  (Keyser 
und  Heilborn),  ähnliche  Verdiclitungsherde  bei  einem  Neugeborenen,  bzw.  bei  einem 
4-Monatsfetus  gesehen  zu  haben,  so  kann  man  nur  Hans  v.  Brücke  beistimmen,  der  mit 


Fig.  210.  Ungeordnet  gebauter  Osteopoikilieherd  mit  großen,  unregelmäßig  gelagerten 
Knochenkörperchen.  In  den  Markräumen  zellreiches  Mark.  Osteoplastenbesatz  teilweise 
gut  erkennbar;  stellenweise  Bildung  mehrkerniger  Ostoklasten.  (Nach  v.  Brücke.) 

einem  skeptischen  Fragezeichen  hinter  der  Altersangabe  des  Fetus  bemerkt,  es  sei  zu 
bedauern,  daß  über  diese  beiden  Fälle  keine  genaueren  Angaben  vorliegen. 

Schließlich  ist  es  nicht  überflüssig  anzumerken,  daß  auch  für  Träger 
der  Osteopoikilie  die  Parallelerscheinung  noch  verschiedenartiger  anderer 
Fehlbildungen  (Polyteratomorphie)  verzeichnet  worden  ist  (Windholz): 
Die  Patienten  Vorhoeves  hatten  je  6  Lendenwirbel,  dazu  einer  von  ihnen 
auch  Kryptorchismus ;  Moreau  sah  bei  einem  Osteopoikilie-Menschen  eine 
Sakralisation  des  5.  Lendenwirbels.  Buschkes  und  Ollendorfs  Patient 
war  infantil  und  debil.  Windholz  stellte  bei  einem  10jährigen  Mädchen, 
abgesehen  von  der  Osteopoikilie  und  der  Dermatofibrosis.  ein  sogenanntes 
Genitale  anceps  fest,  während  ein  anderer  einschlägiger  Patient  eine  Doppe- 
lung des  rechten  oberen  Eckzahnes  erkennen  ließ.  Guillain  u.  Mollarets 
Beobachtung  betraf  einen  chondrodystrophen  Zwerg. 
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12.  Allgemeine,  fortschreitende  Muskelverknöcherung- 

Myossif icatio  progressiva i). 
[Osteoma  multiplex  (intermusculare)  (Virchow,  Braun)  —  Exostosis 
luxurians  (Virchow)  —  Hyperplasia  fascialis  ossificans  (Goto)  —  Fibrositis 
ossificans  (Greig)  ^)  —  Myositis  ossificans  progressiva  (v.  Dusch)  ^)  — 
MüNCHMEYKRsche  Kjankheit  *)  —  Sogenannte  Myositis  ossificans  multi- 
plex progressiva  (Küttner)^)  —  Myopathia  osteoplastica 
multiplex  (Gg.  B.  Gruber).] 

Von  Gg.  B.  Gruber,  Göttingen. 

In  einer  ausgezeichneten  Darstellung  der  von  ihm  sogenannten  Myositis 
ossificans  multiplex  progressiva  hat  H.  Küttner  die  Frühgeschichte  der 
wissenschaftlichen  Mühen  zusammengestellt,  die  man  auf  die  fragliche  Er- 
scheinung verwendete.  Anderseits  muß  auf  die  eingehende  Bearbeitung 
durch  T.  Ipponsugi  in  Sendai  (Japan)  verwiesen  werden,  der  ebenfalls  viel 
zur  Vertiefung  unserer  Kenntnis  über  das  merkwürdige  Leiden  getan  und 
auf  manch  fast  vergessenen  früheren  Bearbeiter  verwiesen  hat.  Nach  den 
Ausführungen  der  beiden  eben  genannten  Forscher  darf  man  —  abgesehen 
von  verschiedenen  Vorläufern  (Guy  Patin  1692,  Freke  1740,  Copping 
1741,  Henry  1759,  Rogers  1832,  Testelin-Dambressi  1839,  Hawkins 
1844,  Skinner  1861,  Minkewitsch  1863)  —  den  deutschen  Autoren  Bulhak, 
v.  Dusch  und  Münchmeyer  das  Verdienst  zuschreiben,  die  allgemeine 
Muskelverknöcherung  einer  eingehenderen  und  nachhaltigeren  Würdigung 
zugeführt  zu  haben.  Während  nun  die  Arbeit  Bulhaks  dem  gewebspatho- 
logischen  Wesen  dieser  merkwürdigen  Veränderung  zugewandt  war,  haben 
V.  Dusch  und  insbesondere  Münchmeyer  die  Eigenart  der  klinischen  Er- 
scheinung ins  Licht  gestellt,  v.  Dusch  ist  verantwortlich  für  die  (nicht 
glückliche)  Benennung  „Myositis  ossificans  progressiva",  Münchmeyer  hat 
das  Verdienst,  die  fragliche  Veränderung  aus  dem  Heer  der  Knochen- 
geschwülste herausgenommen  und  als  etwas  Besonderes  dargetan  zu  haben. 

Die  klinischen  Erscheinungen  der  progressiven  Muskelverknöche- 
rungen  sind  bei  beiden  Geschlechtern  gesehen  worden,  wobei  zweifellos 
das  männliche  etwas  überwog,  aber  wie  Küttner  näher  ausführte,  nicht 
in  einer  so  ausgesprochenen  Weise,  als  man  dies  gelegentlich  früher  lesen 
konnte.  Eine  Statistik  Rosenstirns  zählte  auf  68  männliche  Kranke 
54  weibUche. 

Dem  Alter  nach  wird  das  Leiden  offenbar  bei  jungen  und  jüngsten 
Menschen,  also  besonders  gern  bei  Kleinkindern. 

Nach  einer  Tafelzusammenstellung  von  Ipponsugi  hat  unter  48  Patienten,  deren 
Krankheitsbeginn  bis  auf  2  erfaßt  werden  konnte,  das  Leiden  in  folgenden  Altersstufen 
eingesetzt: 

1)  Mys  (griech.)  =  Maus,  Muskel;  —  Ossification  (lat.)  =  Verknöcherung;  —  Pro- 
gi-essus  (lat.)  =  Fortsclu-itt ;  —  multiplex  (lat.)  =  vielfach. 

2)  Greig,  David  Middleton,  Konservator  des  Museums  des  Roj^al  College  of 
Surgeons  in  Edinburgh,  geb.  1864,  gest.  1936.  Vgl.  Edinburgh  Med.  Journ.  N.  S. 
(IVth),  Vol.  43,  S.  531,  1936. 

3)  V.  Dusch,  Theodor  (Freiherr),  geb.  17.  9.  1824  in  Karlsruhe,  gest.  1.  9.  1890, 
Polikliniker  in  Heidelberg. 

4)  Münchmeyer,  Ernst,  war  Assistenzarzt  an  der  Heidelberger  Poliklinik;  geb. 
16.  4.  1846  in  Verden  (Aller),  studierte  Medizin  in  Göttingen  und  Heidelberg,  war 
später  Assistent  der  Irrenanstalt  in  Hildesheim,  dann  prakt.  Arzt  in  Birkenfeld  (Oldbg.), 
endlich  in  Hann.-Münden;  gest.  24.  11.  1880  zu  Blankenburg  i.  Th. 

5)  Küttner,  Hermann,  bedeutender  Chirurg  und  Kriegschirurg,  geb.  10.  10.  1870 
in  Berlin,  gest.  10.  10.  1932  in  Breslau. 
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angeboieu  Inial 

im       1.      Lebensjahr  8 ,, 

2.  „■   6„ 

3.  „   4„ 

4.  „   3 ,, 

5.  „   6  „ 

.,     6.-7.         „   4  „ 

8.— 10.       „   1  „ 

„    11.— 15.       „   4„ 

„   16.— 20.       .,   4,, 

,,    21.— 25.        „   3 ,, 

„    36.-40.    2  ., 


Die  Veränderung  dieser  Muskelverknöcherung  ist  in  der  Dauer 
ilires  Fortschreitens  und  im  Ausmaß  ihrer  endgültigen  Ausbreitung  recht 
vorschieden.  „Am  häufigsten  beginnt  die  Erkrankung  in  der  Nacken- 
oder Rückenmuskulatur.  Unter  38  von  Lorenz  erwähnten  Fällen,  in  denen 
sich  Angaben  über  die  erste  Lokalisation  des  Leidens  fanden,  wird  21mal 
Rücken  und  Nacken,  7mal  die  Schulter,  4mal  die  Halsmuskulatur,  2mal 
der  Masseter,  2mal  der  Arm  und  2mal  die  untere  Extremität  als  primär 
befallen  genannt"  (Küttner).  Als  Anfangserscheinungen  können 
entzündliche,  ., rheumatische"  Beschwerden  auffallen;  doch  muß  dies  nicht 
so  sein.  Ganz  unvermerkt  —  namentlich  ohne  jeden  äußerlich  faßbaren 
Anlaß  —  kann  es  zu  der  mehr  und  mehr  behindernden  Veränderung  kommen; 
die  oft  durch  Stillstand  nach  der  ersten  Offenbarung,  oft  auch  durch 
Nachschübe  gekennzeichnet  ist. 

„Wie  der  Beginn  auch  sein  mag",  so  schreibt  Küttner,  „in  dem  be- 
fallenen Muskel  entsteht  ein  deutlich  fühlbares  Infiltrat  von  teigiger  Kon- 
sistenz, welches  nach  und  nach  größere  Ausdehnung  gewinnt.  Die  be- 
deckende Haut  kann  völlig  frei  sein,  in  Fällen  der  ersten  Art  erkennt  man 
jedoch  auch  an  ihr  nicht  selten  lebhafte  Entzündungserscheinungen,  sie 
rötet  sich,  wird  auf  Druck  schmerzhaft  und  ödematös.  Je  nach  der  Schwere 
der  Attacke  klingen  die  entzündlichen  Symptome  bald  ab  oder  sie  breiten 
sich  weiter  aus ;  schließlich  aber  verkleinert  sich  in  jedem  Fall  das  Infiltrat 
und  kann  nun  entweder  vollkommen  verschwinden  oder  aber  es  bleibt 
eine  derbere  Partie  in  dem  befallenen  Muskel  zurück,  die  den  Eindruck 
einer  Muskelschwiele  oder  in  langen  Muskeln  auch  den  eines  Sehnenstranges 
macht.  In  diesen  Schwielen  treten  dann  die  Verknöcherungen  auf  und 
werden  allmählich  deutlicher,  weil  die  weicheren  Partien,  die  oft  eine  gutta- 
perchaartige Konsistenz  zeigen,  sich  zurückbilden"  Anfangsstadien  und 
Nachschübe  können  sich  entweder  sehr  schleichend  oder  in  einer  rascheren 
Entwicklung  dartun.  ,,In  Fällen  mit  rascherem  Ablauf  zeigt  sich  der  Unter- 
schied gegenüber  den  langsamer  fortschreitenden  entweder  darin,  daß  der 
örtliche  Entzündungsprozeß  bei  jeder  Attacke  sofort  zur  Bildung  einer 
größeren  Geschwulst  im  Muskel  führt,  oder  daß  von  diesem  Herde  aus 
ein  Uebergreifen  auf  benachbarte  Muskulatur  stattfindet,  oder  schließlich 
darin,  daß  die  Krankheit  von  Anfang  an  multipel  einsetzt  (Lorenz).  Bei 
dieser  Art  des  Verlaufes  ist  des  öfteren  das  Auftreten  fieberhafter  rheu- 
matoider Gelenkschwellungen  beobachtet  worden,  während  sonst 
der  Verlauf  ein  fieberfreier  zu  sein  pflegt." 

,,Ist  einmal  eine  Verknöcherung  des  Muskelherdes  eingetreten,  so 
erfolgt  nur  noch  ausnahmsweise  eine  Rückbildung  oder  gar  eine  Aufsaugung, 
im  allgemeinen  bleibt  der  Knochenherd  unverändert  oder  vergrößert  sich 
bei  einem  neuen  Schübe.  Durch  das  weitere  Wachstum  und  Zusammen- 
fließen der  knöchernen  Gebilde  können  sehr  merkwürdige  Formationen 
entstehen,  die  an  Stalaktiten,  Hahnenkämme,  Hü-schgeweihe  erinnern,  sie 
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sind  trotz  ihrer  oft  stachligen  Form  meist  nicht  druckempfindlich,  wohl 
aber  bisweilen  der  Sitz  spontaner  Schmerzen  (Müxchmeyer,  Pincus). 
Gewöhnlich  richtet  sich  die  Form  der  knöchernen  Gebilde  einigermaßen 
nach  der  des  befallenen  Muskels ;  sie  erscheinen  mehr  flächenhaft  in  platten 
Muskeln,  mehr  strangartig  in  bandförmigen  Muskeln,  was  nicht  hindert, 
daß  sich  trotzdem  sehr  bizarre  Gebilde  entwickeln,  die  auch  nach  außen 
deutlich  sichtbar  werden  und  die  Körperform  zu  beeinflussen  vermögen." 
(Küttner). 

Durch  die  zumeist  im  Rückenbereich  recht  ausgedehnte  und  in  bizarren 
Leisten-  und  Klammerformen  erfolgende  Muskelverknöcherung.  die  nicht 


Fig.  211.  Fisr.  212. 

Fig.  211.  Sjähriger  Knabe  mit  progressiver  A%knöcherung  von  Muskelabschnitten 
<1ps  Rückens.  Beobachtung  von  Valentin  (Hannover). 

Fig.  212.  Derselbe  Knabe  mit  progiessiver  Verknöcherung  im  Bereich  der  Rücken- 
muskulatur, wodmch  er  zu  einer  recht  sprechenden  Zwangshaltung  des  Nackens  und 
Hauptes  gezwungen  ist.    (Beobachtung  und  Bild  von  Valentin.) 

so  selten  bald  auch  die  Schulterblätter  ergreift,  jedenfalls  aber  frühzeitig 
die  Freiheit  des  Nackens  benachteiligt,  wird  der  davon  befallene  Mensch 
zu  einer  Zwangshaltung  in  des  Wortes  reinster  Bedeutung  veranlaßt; 
dies  zeigt  sich  an  der  Art.  den  Kopf  geneigt  und  dabei  fast  steif  und  un- 
beweglich zu  tragen,  sehr  deutlich. 

Werden  im  Bereich  des  Schultergürtels  oder  des  Beckens  Arme  und 
Beine  gesperrt,  dann  kann  eine  Wachstumsminderung  —  ganz  ab- 
gesehen von  dem  Untätigkeitsschwund  —  dieser  Glieder  eintreten.  Ver- 
knöcherung des  großen  Brustmuskels  oder  des  Latissimus  dorsi  zwingt 
die  Arme  mehr  oder  weniger  parallel  zur  Körperachse  starr  an  den  Leib 
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heran ;  die  Vorderarme  können  dabei  wie  in  steifer  Pose  vor  Brust  und  Bauch 
getragen  werden.  Dieser  Armhaltung  wegen  hat  man  die  versteiften  Träger 
der  fortschreitenden  Myossifikation  mit  gewissen  Darstellungen  der  Venus 
verglichen.   Da  der  Verknöclierung  eine  Muskelverkürzung  (etwa  durch 

Narbenbildung)  vorausgeht,  ist  ein  gewisser 
Beugungsgrad  in  den  Gelenken  verständlich. 

Die  fortschreitende  Verknöcherung  in 
proxinialer-distaler  Richtung  betrifft  vor 
allem  die  Arme,  weniger  die  Beine.  Doch 
möchte  ich  die  Angabe  bezweifeln,  daß  an 
der  unteren  Gliedmaße  im  Gegensatz  zum 
Arm  die  zentral -periphere  Verknöcherung 
etwa  gar  nicht  vorkomme.  Ich  kenne  — 
wenigstens  anatomisch  —  die  Beobachtung 
ausgeprägter  Glutäus-Verknöcherung  neben 
anderen  Muskelknochen  im  Strecker-  und 
Adduktorengebiet  des  Oberschenkels,  was 
vielleicht  in  gewissem  Gegensatz  zu  Berto- 
LANi  DEL  Rio  steht,  der  das  lange  Frei- 
bleiben der  Glutäalmuskeln  auffiel. 

Merkwürdig  mag  es  erscheinen,  daß 
ebenso  wie  für  die  Verknöcherung  eine  be- 
stimmte Vorliebe  gewisser  Muskeln  besteht, 
andere  Muskeln  sehr  selten  oder  nie  der 
Ossifikation  anheimfallen ;  zu  diesen  gehören 
die  Augenmuskeln,  die  Gesichtsmuskeln,  die 
Muskeln  des  Ohres,  die  Zunge,  das  Platysma, 
die  Muskeln  der  Bauchdecken,  des  Schlund- 
und  Kehlkopfes,  des  Beckenbodens,  des 
Zwerchfells  und  des  Herzens  ^). 

Daß  dies  Leiden,  wenn  es  den  Thorax 
so  versteift,  daß  ihm  die  Atembewegung 
aufs  höchste  erschwert  wird,  wenn  es  zur 
knöchernen  Kieferankylose  führt,  zur  größten 
Lebensqual  wird  und  das  Dasein  aufs  höchste 
einschränkt  und  gefährdet,  bedarf  keiner 
weiteren  Erläuterung.  Völlig  unbehilfliche 
Kranke  solcher  Art  hat  man  als  ,, steinerne 
Menschen"  in  Schaubuden  gezeigt.  In  den 
äußersten  Fällen  erinnern  sie  infolge  der  kon- 
trakten  Haltung  von  Armen  und  Beinen,  sowie 
der  meist  eingetretenen  kyphotischen  Verbie- 
gung  der  Wirljelsäule  (Fechterstellung)  an  die 
in  geduckter  „Abwehrhaltung"  aufgefundenen 
Menschen,  die  im  Feuer  verkohlten  oder  im 
Aschenregen  Pompejis  erstickten  (Küttner). 
Durch  die  heutige  Möglichkeit,  mittels  Röntgenstrahlen  das  Skelett 
lebender  Menschen  scharf  darzustellen,  anderseits  Orte  der  Verknöcherung 
an  skelettnahen  und  -fernen  Stellen  zu  erweisen,  sind  Diagnostik  und  Kennt- 

1)  Die  von  Jobst  und  Schickbach  gesehene,  auch  von  mir  selbst  beobachtete  und 
von  Osterwald  bestätigte  Verknöchemng  im  Vorhofbereich  des  Herzens  alter  Zugpferde 
gehört  als  eine  reaktive  Erscheinung  nach  Ueberdehnung  der  Herzwand  nicht  in  den 
Rahmen  dieser  Betrachtung. 


Fig.  213.  Muskelverknöche- 
rung  im  Bereich  des  Beckens  und 
der  Oberschenkel  (Präparat  der 
Rokitansky -Sammlung  des 
Path.  Instituts  in  Wien). 
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nis  dieses  eigenartigen  Krankheitsgescliehens  stark  gefördert  worden.  Ein 
schönes  Röntgenbild  fortschreitender  Muskelverknöcherung  im  Schulter- 
bereich eines  Kindes  aus  dem  Büderschatz  von  Schinz  hat  v.  Meyenburg 
wiedergegeben  (S.  388  seiner  Abhandlung). 

Ueber  die  elektrische  Erregbarkeit,  bzw.  ihre  Störungen  im 
Rahmen  der  fortschreitenden  Muskelverknöcherung  scheint  nicht  viel 
bekannt  zu  sein;  ihre  Herabsetzung  (für  faradischen  Strom)  nennt  KtixTNER 
begreiflich.  Ob  Entartungsreaktion  fehlt 
oder  auftritt,  sei  zweifelhaft;  häufig  seien 
fibrüläre  Muskelzuckungen  im  gefährdeten 
Muskelgebiet. 

Die  in  Einzelfällen  erhobenen  patho- 
logisch-anatomischen Befunde  hat 
KÜTTNER  in  breiterer  Darstellung  wieder- 
gegeben. Es  dürfte  sich  erübrigen,  liier 
über  die  Formen  und  Vielgestaltigkeit 
möglicher  Muskelknochen  im  Fall  der 
Myositis  ossificans  progress.  multipl.  viel 
Worte  zu  machen.  Ein  Blick  auf  die 
beigegebenen  Abbildungen  genügt,  um 
einen  Eindruck  dessen  zu  gewinnen, 
worum  es  sich  handelt.  Fig.  214. 


Fig.  215. 

Fig.  214  u.  215.  Abbildungen  Ipponsugis  mit  Muskelverknöcherungen  im  Bereich 
der  Mandibula  und  des  Schultergm'tels. 

Ipponsugi  hat  in  ungemein  fleiJ3iger  Arbeit  die  Topographie  der 
befallenen  Muskelgruppen  bestimmt  und  hat  sie  nach  der  Häufigkeit 
ihrer  Beteiligung  am  gesamten  Vorgang  der  allgemeinen  Muskelverknöche- 
rung geordnet.  In  Zusammenstellungen  und  Tabellen  teüte  er  seine  Er- 
gebnisse mit,  denen  eine  Uebersicht  über  eine  eigene  Beobachtung  und 
über  47  Vorkommnisse  des  Schrifttums  zugrunde  lag.  Eine  dieser  Zu- 
sammenstellungen besagt  folgendes: 

In  fallender  Reihenfolge  waren  die  nachstehenden  Muskeln  an  der  allgemein  fort- 
schreitenden Verknöcherung  beteiligt: 
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Erkrankte  Muskeln 

in... 

Fällen 

beiderseits 
erkiankt 

rechts 
erivi'ankt 

links 
erkrankt 

ohne 
der  Seite 

97 

19 

Ij^tissinius  (loi'si 

22 

13 

2 

2 

'0 

Sternokleidomastoideus    .  .  . 

22 

7 

6 

5 

4 

Trapezius   

29 

(5 

5 

4 

5 

Deltoideus  

14 

9 

0 

4 

1 

Biceps  brachii  

16 

ß 

4 

6 

0 

Sakiospinalis  

13 

6 

1 

2 

4 

Massoter  

12 

3 

3 

0 

6 

Triceps  brachii  

10 

4 

3 

3 

0 

6 

2 

3 

0 

1 

KÜTTNER  hat  an  Hand  der  absoluten  Zahlen  verknöcherter  Muskeln  in  den  ver- 
schiedenen Körperregionen  nach  Ipponsugis  Feststellungen  folgende  Reihenfolge  der  Ver- 
knöcherungshäufigkeit  erhalten:  Rücken,  Oberarm,  Brust,  Oberschenkel,  Gesicht,  Hals, 
Vorderarm,  Unterschenkel,  Nacken,  Becken,  Bauch,  Lenden,  Hand  und  Fuß.  Da  die 
Anzahl  der  Muskeln  je  nach  den  Körpergegenden  wechselt,  müßte  man  den  Prozentsatz 
ihres  Befalls  in  jeder  Region  berücksichtigen.  .Jedenfalls  wurden  die  Muskeln  der  Brust-, 
Oberarm-  und  Rückengegend  am  häu- 


Fig.  216.  Fig.  217. 

Fig.  216.  Muskelverknöcherung  im  Bereich  des  Schulterblattes.  (Nach  Ipponsugi.) 
Fig.  217.  Myositis  ossificans  progressiva  des  Rückengebietes.  Skelettpräparat  der 
Sammlung  des  Züricher  P.  I.    (Nach  M.  B.  Schmidt.) 


Was  die  histologische  und  histogenetische  Seite  dieses  Pro- 
blems betrifft,  so  ist  es  naheliegend  —  namentlich  infolge  der  alten  ärztlichen 
Erfalirung  jener  wunderbaren  knochenbildenden  Kraft  des  Periostes  im 
Fall  von  Frakturen  — ,  daß  an  den  Anatomen  die  Frage  nach  dem  „Woher" 
der  Verknöcherung  bei  der  multiplen  fortschreitenden  Myossifikation 
immer  wieder  herangetragen  worden  ist.  Die  Tatsache,  daß  auch  Gelenk- 
kapselgewebe, Faszien  und  Sehnen  der  Verknöcherung  anheünfallen,  konnte 
leicht  so  gedeutet  werden,  daß  vom  Skelett  her  über  diese  Weichgewebe 
die  Verknöcherung  (primär  periostal)  sich  auf  die  Muskelteile  erstrecke. 
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Solcher  Standpunkt  entsprach  vor  allem  jenen  Gedankengängen,  daß  im 
Muskelknochen  nichts  anderes  vorliege  als  eine  Form  der  Exostosen  oder 
Ekchondrosen.  So  stellte  sich  dies  K.  Virchow  vor.  Ebert  hat  im  selben 
Sinn  geurteilt  und  Braun  sprach  von  intramuskulärer  Osteombildung. 
Aber  die  Einsicht  in  eine  Fülle  klinischer  und  anatomisch-pathologischer 
Vorkomnmisse,  vor  allem  aber  in  das  Wesen  der  Weichteilverknöcherungen 
überhaupt,  sodann  speziell  in  das  der  Muskelverknöcherungen  —  seien  es 
nun  traumatisch  bedingte  oder  nicht  traumatisch  veranlaßte  Myossifi- 
kationen  —  ließ  diese  frühere  Meinung  ganz  zurücktreten,  so  daß  wir  heute 
mit  Mayo,  Zoege  v.  Manteuffel,  Küttner,  Gg.  B.  Gruber,  Tpponsugi 
und  anderen  zweifellos  annehmen  dürfen,  es  erfolge  die  Verknöcherung 
nicht  vom  Skelett  her,  nicht  aus  dem  Skelett  heraus,  sondern  sie  habe  ge- 
wisse der  Knochenbildung  fähige  Anteile  jener  Weichteile  zur  Mutter, 
die  später  als  verknöchert  erscheinen;  dabei  ist  in  zweiter  Linie  sehr  wohl 
eine  Verbindung  solch  ,,heterotopen"  Knochens  mit  dem  Skelett  möglich. 

Muskel-  und  Sehnenverknöcherungen  sind  als  Webungsergebnis 
niu*  verständlich,  wenn  man  sich  ganz  und  gar  in  die  Art  und  Weise  der 
physiologischen  Ossifikationsmöglichkeiten  vertieft  und  aus  ihrer  genauen 
Kenntnis  heraus  die  Stufenfolgen  der  pathologischen  Verknöcherungen  im 
AVeichteilgebiet  kennenlernt  und  beurteilt. 

Die  Eigenart  der  Knochenbildung  in  Weiehgeweben,  die  unter  gewöhnlichen  Um- 
ständen davon  frei  sind,  hat  zu  allerlei  Fragen  und  Vorstellungen  geführt,  die  man  nicht 
umgehen  darf,  wenn  man  sich  von  der  Verknöcherung  im  Muskelbereich  ein  Entstehungs- 
bild machen  will  —  ganz  abgesehen  von  der  Notwendigkeit,  das  Werden  der  Muskelknochen 
im  Rahmen  der  sogenannten  traumatischen  Myositis  ossificans  ins  Auge  zu  fassen.  Dabei 
ist  davon  auszugehen,  daß  Knochen  nicht  einfach  ein  Verdichtungs-  oder 
Sklerosierungsergebnis  an  so  oder  so  beschaffenem  Bindegewebe,  Sehnen- 
oder Fasziengewebe  ist,  wie  dies  in  der  Tat  Weidenretch  ausgesprochen  hat  i). 
Knochen  ist  ein  eigenartiges  jeweils  neugebildetes  Gewebe,  wobei  allerdings  Faseranteile 
oder  Grundsubstanzpartien  vorausgelegener  Gewebsfristen  — hier  kollagene  Fasern,  dort  ver- 
kalkte Knorpelgrundsubstanz  —  von  Knochengewebe  eingeschlossen,  eingebaut  und  mehr 
oder  weniger  maskiert  werden  können.  Ipponsugi  hat  an  den  verschiedensten  Beobach- 
tungsgütern die  Verknöcherung  der  Weichteile  beim  Menschen  studiert.  Gg.  B.  Gruber 
tat  es  schließlich  im  Gebiet  verkalkter  Gliedmaßenarterien  und  ebenso  wie  Lexer  u.  a. 
in  dem  vielgenannten  Experiment  der  vasoligierten  Kaninchennieren.  Es  ist  Ipponsugi 
zuzustimmen,  daß  Knochen  nur  dann  am  fremden  Ort  gebildet  wird,  wenn  ein  neugebildetes 
—  ich  sage  in  solchem  Fall  ,, entwicklungsfähiges"  —  Bindegewebe,  das  auch  ,, Keim- 
gewebe" genannt  wird,  zur  Verfügung  stellt. 

Die  heterotope  Verknöcherung  bietet  im  ganzen  und  großen  keinerlei 
Besonderheiten  gegenüber  den  normalen  Verknöcherungsvorgängen.  Sie 
entsteht  in  ordentlicher  Differenzierung  —  d.  h.  also  ohne  die  Brücke  un- 
verständlicher Sofort-Umwandlung,  die  man  als  „Metaplasie"  bezeichnet 
hat  —  aus  einem  bildungsfähigen  Bestand  von  Mesenchymzellen,  aus  einem 
jugendlichen  Bindegewebsnetz,  dessen  Elemente  die  Fähigkeit  haben,  unter 
den  gegebenen  Bedingungen  sich  in  der  Richtung  des  Knochens  zu  differen- 
zieren, sei  es  unmittelbar  osteoplastisch  aus  den  Zellen  des  Bindegewebes 
heraus,  sei  es  auf  dem  Umweg  über  die  Knorpelform,  die  erst  wieder 
chondroklastisch  eingerissen  werden  muß,  ehe  durch  Gefäßknospen  und  die 
von  ihnen  stammenden  Osteoplasten  sich  Knochen  aufbaut. 

Eine  heillose  Verwirrung  stiftete  dabei  das  unselige  Wort ,, Metaplasie".  Natürlich 
ist  es  eine  Umwandlung,  wenn  aus  einer  Weichteilwiege,  aus  einem  mesenchymalen  Keim- 
gewebe Knochengewebe  wird.  Aber  das  ist  nicht  anders  als  bei  der  physiologischen  Ver- 
knöcherung —  und  die  physiologische  Knochenbildung  nennt  man  nicht  Metaplasie.  Man 
tat  es  füi-  die  pathologische  Weichteilverknöcherung  doch  und  behalf  sich  mit  dem  Begriff 

1)  Weidenreich  hat  von  Pommer,  Lang,  Gg.  B.  Gruber,  Schmorl  und  Wurm 
Widerspruch  erfahren.  Seine  Auffassung,  Knochen  sei  eine  ,, Gesamtbezeichnung  für  die 
verschiedensten  Formen  skierotisierten  Bindegewebes",  konnte  nicht  dmchdringen. 
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der  , .mittelbaren"  (=  indirekten)  Metaplasie.  Ich  selbst  habe  diesen  Begriff  in 
meinen  früheren  Mitteilungen  zum  Kapitel  der  umschriebenen  Musiielverlmöcheriuig 
ebenfalls  verwendet;  man  benützte  diesen  Begriff,  weil  man  es  immerhin  als  ungewöhn- 
lich anerkarmte,  daß  dort,  wo  vorher  Muskel  war,  später  Knocliengebilde  sich  breit  machten. 
Aber  auch  ,, direkt  metaplastische"  Verwandlungen  werden  immer  wieder  im 
Rahmen  der  Muskelverknöcherung  behauptet,  nämlich  in  dem  Simi,  daß  Bindegewebe-  oder 
Knorpelgrundsubstanz  direkt  in  Knochensubstanz,  daß  Knorpelzellen,  olme  ostoklastisches 
und  osteoplastisches  Zwischenspiel  (Ipponsugi),  in  Knochenkorperchen  übergehen  könnten. 
Wenn  Ipponsugi  davon  sagte,  daß  es  sich  um  eine  Vortäuschung  solcher  Vorgänge  handle, 
hatte  er  bestimmt  recht.  Daß  man  milvroskopisch  solche  Bilder  eines  unbedingten,  grenzen- 
losen Nebeneinanders  von  Bindegewebe,  Knorpel  und  Knochen  sehen  kann,  Bilder,  die  in 
ihrer  Erstarrung  dazu  unschwer  verleiten,  die  unmittelbare  Wandlung  aus  Bindegewebe 
oder  Knorpel  in  Knochen  anzunehmen,  das  ist  sein-  wahr;  aber  trotzdem  ist  solche  An- 
nahme direkter  Metaplasie  nicht  haltbar;  es  gibt  andere,  bessere  Erklärungen  dafür. 

In  Hinsicht  der  Myopathia  osteoplastica  wie  für  sonstige  Weichteil- 
verknöcherungen  muß  ich  also  jede  unmittelbare  metaplastische  Ossifi- 
kation ablehnen.  In  den  verschiedensten  Stadien  der  Ossifikation  habe  ich 
durch  Untersuchung  sehr  vieler  einschlägiger  Objekte,  ebenso  wie  durch 
experimentelle  Knochenerzeugung  in  Unterbindungsversuchen  an  der 
Kaninchenniere  reichlich  Erfahrung  gesammelt.  Es  sei  hier  das  Ergebnis 
meiner  einschlägigen  Untersuchungen  kurz  wiederholt  i): 

,, Mesenchymales,  differenzierungsfähiges  Keimgewebe  ist  uns  an  vielen 
Orten  des  sich  entwickelnden  Organismus  bekannt.  Reaktives  Keimgewebe  tritt  im  Verlauf 
jeder  produktiven  Entzündung,  jeder  Regeneration  des  Stütz-  und  Gefäßgewebes  im  fertig 
entwickelten  Körper  nach  Verwundung  auf,  nicht  aber  kurzweg  eine  Verknorpelung  oder 
Verknöcherung."  Möglicherweise  bilden  vorauslaufende  Degenerationen  von  Weichgewebe, 
eventuell  mit  morphologisch  schwer  faßbarem  Kalkniederschlag  einen  Reiz  zur  Belebung 
des  solche  Gebiete  umgebenden  oder  durchflechtenden  Keimgewebes,  das  in  der  Möghch- 
keit  seiner  Leistungen  aber  wohl  auch  von  konstitutionellen  Gegebenheiten  abhängig  ist. 
,,Die  Differenzierungen  zu  Knorpel  wie  zu  Knochen  wird  durch  bestimmte  Bedingungen 
des  Zuges  und  Druckes  im  Bereich  des  fraglichen,  bildungsfähigen  Keimgewebes  erklärt, 
durch  Wirkungen,  welche  als  scherende  Kräfte  die  Entwicklungsrichtung  zum  Knorpel 
veranlassen,  während  bestinmiter  Spannungsdruck  Knochenbildung  auslöst." 

,, Dystrophe  Verkalkung  ist  an  und  für  sich  wohl  keine  grundsätzliche,  d.  h. 
xmter  allen  Umständen  notwendige  Voraussetzung  für  Verknöcherung.  Ob  chemische 
(hormonale?)  Einflüsse  die  Vorverknöcherungsprozesse  aruregen,  ist  ganz  und  gar  unent- 
schieden, ich  halte  das  jedoch  für  möglich.  Im  allgemeinen  muß  also  die  Verkalkungs- 
frage für  die  Knochenbildung  als  sekundäre  Frage  bezeichnet  werden;  denn  es  kann  bei 
gestörtem  Kalkstoffwechsel  doch  osteoider,  unverkalkter  Knochen  —  also  ein  Leimgerüst 
—  gebaut  werden.  Embryonaler  Knochen  ist  in  weitem  Maße  unverkalkt.  Die  sogenannten 
., osteoiden  Säume"  bei  der  Knochenneubildung  stellen  zweifellos  eine  physiologische, 
nicht  eine  pathologische  Erscheinung  vor,  ganz  abgesehen  davon,  daß  jedes  pathologische 
Gewebsgeschehen,  wenn  auch  in  anderm  Ausmaß,  sein  physiologisches  Analogen  hat 
(vgl.  Pommers  Arbeiten  über  Knochenbildung.  Zeitschr.  f.  Änat.  u.  Entwicklungsgesch. 
75,  S.  382.  dort  weitere  Literatur)." 

Füi-  die  physiologische  Osteogenese  kann  ich  das  Vorkommen  einer  sogenannten 
direkten  fibrometaplastischen  Verknöcherung  oder  einer  sogenannten  chondro- 
metaplastischen  Verknöcherung  nicht  als  erwiesen  halten.  Die  dafür  angeführten 
Bilder  entbehren  der  zweifellosen  Ueberzeugungskraft.  Es  können  gewiß  Knorpel  und 
Knochen  ohne  optisch  scharfe  Grenzen  in  direkter  topographischer  Anlehnung  aneinander 
gefunden  werden,  so  daß  man  einen  Uebergang  ineinander  vermuten  möchte.  Aber  dieses 
Nebeneinander  beweist  nichts  für  die  Meinung,  daß  aus  den  Knorpelzellen  Knochenzellen, 
aus  der  Knorpelgrundsubstanz  Knochengrundsubstanz  geworden,  wie  ich  das  selbst  früher 
angenommen  und  bei  Behandlung  der  Frage  der  Myositis  ossificans  circumscripta  bzw.  Myo- 
pathia osteoplastica  traumatica  ausgedrückt  habe.  Ich  halte  nach  meinen  heute  viel  um- 
fänglicheren Erfahrungen  folgende  Deutung  für  richtiger:  Knochengrundsubstanz  wurde  an 
Knorpelgrundsubstanz  angelegt  in  einer  neuen  Entwicklungsphase,  welcher  statt  scherender 
Wirkungen  neue  bestimmte  Gewebsspannungen  zugrunde  lagen.  Oft  genug  sieht  man 
auch,  wie  bei  diesem  neuen  Knochenanbau  Markknospen  entstehen,  welche  den  verkalkten 


1)  Vgl.  Virchows  Arch.  260,  S.  459,  1926!  —  Die  nachfolgende  Darstellung  ist  nicht 
widerspruchslos  angenommen  worden  (v.  Meyenburg),  indes  sind  die  Gegenargumente 
nicht  schwer  und  nicht  unanfechtbar. 
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und  unverkalkten  Knorpelgrundstock  eröffnen  und  beseitigen;  offenbar  ist  seine  Zeit  ab- 
gelaufen, d.  Ii.  sind  die  Bedingungen  seines  Ent-  und  Bestehens  geschwunden. 

Ebenso  ist  es  mit  der  sogenannten  Fibrome taplasie.  Eine  primäre  Ausbildung  von 
Fibrillen  ist  jeder  Knochensubstanz  eigen;  sie  werden  allerdings  durch  ein  Imprägnations- 
mittel aufs  beste  maskiert.  Diese  Substanz  ist  etwas  recht  Lebendiges,  wenn  und  solange 
sie  im  Zusammenhang  mit  ihren  Zellen  steht.  Gewiß  können  auch  in  eine  neue  Knochen- 
grundsubstanz Fasern  eines  weiter  differenzierten  Bindegewebes  ,, eingeleimt"  oder  ,, ein- 
gemauert" werden;  wir  kennen  sie  als  SnARPEYSche  Fasern,  aber  ich  bezweifle  sehr  — 
trotz  aller  Einwände  — ,  daß  Zellen  des  differenzierten  fibrillären  Bindegewebes  kurzweg 
zu  Knochenzellen  werden  können,  sondern  möchte  diese  Rolle  —  [z.  B.  für  den  Fall  des 
geflechtartigen  Knochens,  der  in  der  Entstehung  der  Myopathia  osteoplastica  eine  so 
große  Rolle  spielt 
—  den  jugendlichen 
undifferenzierten 
Zellen  des  retiku- 
lären mesenchy- 
malen Synzytialge- 
webes  vorbehalten. 
Sie  werden  bei  geeig- 
neten mechanisch- 
physikalischen Vor- 
aussetzungen dort, 
wo  sie  liegen,  zu 
Osteoplasten.Diuch 
Ausscheidung  der 
Knochengrundsub- 
stanz ändert  sich 
bald  die  Anord- 
nung ;  aus  dem  Bild 
der  reinen  geflecht- 
artigen Verknöche- 
J  iing  wird  mehr  und 
mehr  das  Bild  der 
Verknöcherung  mit 

Osteoplasten- 
säumen,  das  Zell- 

synzytium  der 
Knochenkörperchen 
bleibt  bestehen, 
trennt  sich  aber  bis 
zu  einem  gewissen 
Grad  von  dem 
engst  anliegenden 
Produkt  des  Syn- 
zytiums,  der  Kno- 
ciiengiundsubstanz, 
welche  dui'ch  die 
Kalkbildung  hart 
und  für  ihie  be- 
sondere Aufgabe  geeignet  wird  [vgl.  Adele  Hartmann und  Hueck^)].  Die  Fig.  6  und  7 
meiner  Arbeit  über  heteroplastische  Knochenbildung  in  Bruns'  Beitr.,  Bd.  107,  S.  384, 1917, 
entspricht  den  Aiifangserscheinungen  dieses  Vorgangs. 

Das  Werden  des  Knorpels  ist  formal  zwar  ähnlich,  aber  das  Wesen  der  Grund- 
substanz in  der  chemischen  Eigenart  ihres  Bindemittels  ist  anders,  der  synzytiale  Verband 
der  Zellen  wird  aufgehoben,  ebenso  wie  die  Beziehungen  zum  Organismus  vermittels  des 
Gefäßsystems  viel  weniger  fein  und  dauernd  ausgebaut  sind  als  beim  Knochen.  Knorpel- 
und  Knochengewebe  sind  also  durchaus  verschiedene,  komplizierte  Differenzierungspunkte. 
Durch  einfache  Substitution  entsteht  nicht  ein  Gewebe  aus  einem  anderen.  Die  oft  genug 
zu  lesende  Annahme,  daß  etwa  Bindegewebe  oder  Knorpelgewebe  Kalksalze  aufgenommen 
hätte  und  so  zu  Knochengewebe  geworden  sei,  ist  durchaus  nicht  bewiesen,  das  wider- 
spräche allem  physiologischen  Geschehen.  Der  oft  gehörte  Einwand,  daß  man  den  not- 
wendigen Umbau,  der  aus  einem  dystrophischen  Kalkdepot  oder  aus  einem  Knorpelstock 
oder  aus  einem  Bindegewebsknoten  Knochen  mache,  im  Präparat  nicht  erkennen  könne, 

1)  Zur-  Entwicklung  des  Bindegewebsknochens.  Aich,  milaosk.  Anat.  76,  253, 1910. 

2)  Ueber  das  Mesenehym.  Beitr.  path.  Anat.  66,  330. 

Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  i.  35 


Fig.  218.  Erste  geflechtartige  Knochenbildung  in  jugend- 
licher Bindegewebswiege  eines  verknöchernden  Muskels.  (Nach 
Gg.  B.  Gruber.)  Diese  Form  der  Ossifikation  wird  gerne  als 
,,fibrometaplastisch"  bezeichnet. 
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ist  nicht  sticlüialtig;  wir  veiinögen  freilich  in  jedem  Fall  nur  das  Augenblicksbild,  wie  es 
zur  Zeit  der  Konservierung  des  Gewebsstückes  gegeben  war,  zu  ersehen,  nicht  aber  die 


ganze  Entwicklungsbewegung.  Diese  kennen  wir  aber  aus  dem  Vergleich  vieler  physio- 
logischer und  zahlreicher  pathologischer  Objekte  gut  genug,  so  daß  wir  die  allzu  bequeme 
Zauberei  der  direkten  Metaplasie  aus  erstorbenem,  kalkdurchsetztem  Gewebe  oder  aus 
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Knorpel  oder  Binde- 
gewebe in  vollwertigen 
Knochen  als  eine 
äußerst  unwalu'schein- 
liche  Assoziation  emp- 
finden müssen.  Und 
selbst  dort,  wo  solch 
unmittelbare  gewebs- 
metaplastischc  Kno- 
chenbildung als  phy- 
siologisches Geschehen 
angenommen  wird 
(Globi  ossei  des  Felsen- 
beins), lassen  sich 
meines  Eraclitens  auch 
näher  liegende  Er- 
klärungen geben. 

Bei  der  Mus- 
kelverknöche- 
rung findet  man 
eine  Osteogenesis 
nach  Art  der 
direkten  osteo- 
plastischen Ver- 
knöcherung oder 
eine  Knochen- 
bildung neben 

Knorpelbildung 
oder  Knochenbil- 
dung auf  Grund 
vorher  entstan- 
dener, dann  ver- 
kalkter und  nun 
durch  Gefäßspros- 
sungen  abgebauter 

Knorpelgewebs- 
stöcke.  Auch  Ver- 
knöcherung am 
Rande  dystrophi- 
schen Weichgewe- 
bes ist  möglich, 
aber  in  diesem  Falle 
gewiß  nicht  ge- 
wöhnlich. An  der 
Verknöcherung  hat 
das  spezifische  Mus- 
kelfasergewebe kei- 
nen Anteil.  Die 
Verknöcherung  ist 
eine  besondere 
„schwielige"  Nar- 
benfolge nach  Schä- 
digung im  Muskel- 
bereich. Blutungen 
spielen  unter  Um- 
ständen eine  be- 


Fig.  220.  Schnittbild  durch  einen  Herd  noch  junger  Muskel- 
verknöcherung. Man  sieht  im  Bereich  der  Weichteile  bzw.  der 
hellen  Markstränge  des  Knochens  ( —  Knochen  in  Form  dunkler 
breiter  Leisten  — )  als  schmale,  horizontal  verlaufende  Striche 
einzehie  atrophische  Muskelfasern.   (Nach  Gg.  B.  Gruber.) 


Fig.  221.  Schnittbild  einer  noch  jungen  Myopathia  osteo- 
plastica.  Quergetroffene  Muskelfasern  ( — ganz  dunkel  — )  inner- 
halb der  (hellgi-auen)  Markräume  des  neugebildeten  (dunkelgrauen) 
schwammigen  Knochengerüstes.  (Nach  Gg.  B.  Grubee.) 

35* 
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günstigende  Rolle  teils  dadurch,  daß  sie  in  Form  von  Ergüssen  besondere 
lokale  Druck-  und  Zugspannungen  auslösen,  teils  dadurch,  daß  Blutungs- 
massen organisiert  und  von  Granulationsgewebe  durchsetzt  werden,  aus 
dessen  undifferenzierten  Zellen  die  Knochenbildung  erstehen  kann;  hier 
würde  also  die  Blutung  im  Sinne  Biers  als  Nährboden  dienen. 

Für  die  Muskulatur  entsteht  meist  ein  Dauerzustand  durch  solche 
Verknöcherung  nach  dem  abgelaufenen  akuten  Vorgang  der  Ossifikation; 
der  Name  Myositis  ossificans  ist  für  diesen  Dauerzustand  ungeeignet. 

Die  beigegebenen  4  Abbildungen  entstammen  nicht  Vorkommnissen  piogiessiver, 
vielfacher  Muskelknochenbildung.  Ich  erhielt  sie  bei  Untersuchung  von  Vorkommnissen 
umschriebener  Muskelverknöcherung  bei  arthropathisch  geschädigten  Tabeslcranken.  Da 
aber  die  Verknöcherungsvorgänge  im  Bereich  der  Muskulatur  für-  die  umschriebene,  wie 
für  die  fortschreitende  Myopathia  osteoplastica  übereinstimmen  (Lexer,  v.  Meyenburg), 
dürfen  diese  Figuren  hier  zur  Veranschaulichung  der  fiaglichen  Erscheinung  dienen. 

Als  üntersucher  speziell  der  Histopathologie  der  fortschrei- 
tenden Muskelverknöcherung  seien  genannt:  Fürstner,  Goto, 
Ipponsugi,  Lexer,  Pinous,  Rosenstirn  und  Stempel.  Wenn  diese  Forscher 
zum  Teil  sich  bemühen,  verschiedene  Stadien  der  Muskelknochenbildung 
herauszuheben,  so  ist  dies  an  sich  nicht  unmöglich,  aber  doch  reichlich 
schematisch.  Eine  zeitliche  Abgrenzung  solcher  Stadien  der  Histogenese 
läßt  sich  nicht  treffen.  Daß  sie  aus  Fristen  bindegewebiger  Mehrbildung 
auf  Kosten  des  Muskels,  gegebenenfalls  sogar  einer  bindegewebigen  In- 
duration und  dann  schleichender  Umwandlung  in  Knochen  sich  zusammen- 
setzen kann  (Goto),  leuchtet  ein. 

Am  meisten  müßten  natürlich  die  Feststellungen  der  frühen  Gewebs- 
veränderungen unsere  Aufmerksamkeit  fesseln.  Stempel  betont  den 
Befund  eines  mesenchymalen  Keimgewebes,  das  reich  an  Gefäßen  die 
Muskulatur  bedrängt,  offenbar  nicht  nur  mechanisch,  sondern  auch  trophisch 
stört.  Muskeldegeneration  (albumoide  und  hydropische  Veränderung, 
Quellung,  Zerfall,  Atrophie)  sind  bemerkbar.  In  den  Zwischenwänden  der 
Muskelbündel  dringt  das  Keimgewebe  vor,  es  zerspellt  förmlich  die  einzelnen 
Fasern.  Wucherungen  von  Muskelkernen  (Sarkolemmkernen)  können  im 
Zusammenhang  mit  der  Atrophie  der  Muskelbündel  nicht  verwundern. 
Dies  vordringende  Keimgewebe  ist  oftmals  von  Blutungen  durchsetzt;  da- 
gegen fand  Stempel  keine  entzündlichen  Infiltrate.  Diese  Befunde  ent- 
sprechen im  wesentlichen  denen  Gotos  und  Rosenstirns,  der  besonders 
die  im  Anschluß  an  den  blutigen  Erguß  auftretende  Nekrobiose  als  (hypo- 
thetische) Veranlassung  nachfolgender  dystropher  Verkalkung  und  Ver- 
knöcherung betont.  Daß  aus  solchem  Zustand  eines  blutigen  Oedems  all- 
mählich eine  Atrophie  der  Muskulatur  (Pinous)  oder  —  anders  gesehen  — 
eine  mehr  oder  minder  zellreiche  Fibrosis  der  Interstitien  bis  ins  Perimysium 
hinein  erwächst,  ist  nicht  erstaunlich.  Lexer  beschreibt  dies  füi'  eine  aus 
dem  Deltamuskel  gemachte  Ausschneidung  sehr  anschaulich,  freilich  ist 
in  diesem  Fall  auch  ein  sekundärer  entzündlicher  Einsehlag  nicht  zu  er- 
kennen. Er  äußerte  sich  u.  a.  folgendermaßen  über  die  gefundenen  Ver- 
änderungen: 

„Immer  mächtigere  Bindegewebszüge  umrahmen  die  Muskelbündel  und  senden 
ihre  Ausläufer  zwischen  die  Muskelfasern,  an  denen  mannigfaltige  Degenerationserschei- 
nungen auftreten,  besonders  Verlust  der  Querstreifung;  Längszerfaserung  und  Zerfall  in 
Querscheiben.  Die  zerfallenden  Fasern  sind  öfters  von  Leukozytenhaufen  umgeben,  die 
Wucherung  der  Muskelkerne  führte  an  einzelnen  Stellen  zu  Riesenzellen  ähnlichen  Haufen. 
Die  breiten  Züge  des  Perimysium  ext.  der  Uebergangszone  sind  sehr  gefäßreich,  die  Ad- 
ventitia  der  Gefäße  scheint  sich  überall  an  der  Bindegewebswucherung  zu  beteiligen, 
in  der  Umgebung  der  Kapillaren  sieht  man  eine  mäßige  Leukozyteninfiltration.  Abge- 
sehen von  der  letzteren  ist  das  Bindegewebe  sehr  reich  an  Zellen  von  den  verschiedensten 
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Formen  und  Uebergängen  der  spindelförmigen  zu  groJ3en  vielgestaltigen  Zellen,  die  zahl- 
reiche Kernteilungsfiguren  enthalten  und  sich  in  dichter  Anhäufung  im  ganzen  Tumor- 
gewebe finden.  Inmitten  des  Tumors,  wo  diese  groJ3en  Zellen  in  lockerem,  netzförmig 
verzweigtem  Bindegewebe  freier  liegen,  haben  sie  mehr  runde  Gestalt  und  gleichen  Knorpel- 
zellen ohne  Kapseln,  im  dichteren  Bindegewebe  sind  sie  bald  spindelförmig,  bald  abge- 
plattet. Sie  stehen  oft  im  Perimysium  int.  rings  um  die  atrophen  Fasern  herum,  deren 
Kerne  und  Sarkolemm  sich  gewöhnlich  der  kontraktilen  Substanz  stark  anschmiegen.  Geht 
die  Faser  vollständig  zugrunde,  so  entstehen,  wenn  auch  die  an  einzelnen  Stellen  noch 
sichtbaren  Muskelkerne  mit  dem  Sarkolemm  in  körnige  Massen  zerfallen  sind,  kleine 
Lücken  oder  Spalten,  die  gerade  dem  Zentrum  der  Geschwulst  stellenweise  ein  schwamm- 
artiges Aussehen  mit  feinsten  Poren  verleihen.  Das  Gewebe  besteht  hier  nur  aus  zartem, 
mit  großen  Zellen  besetztem  Bindegewebe,  dem  ehemaligen  Perimysium  int.,  und  zahl- 
reichen Gefäßen." 

Eine  Abweichung  von  der  Ansiclit,  es  liege  primär  die  Störung  im  inter- 
stitiellen und  im  Perimysiumgewebe,  stellt  die  Auffassung  von  Goto  und 
von  Lohr  dar,  die  annehmen,  es  handle  sich  kurzweg  um  eine  Bindegewebs- 
hyperplasie,  hier  des  Periostes,  dort  des  interstitiellen  Gewebes,  da  der 
Sehnen  und  endlich  auch  der  Muskelhäute. 

Man  hat  sich  natürlich  gefragt,  ob  der  eigentlichen  Ossifikation  eine 
dystrophische  Verkalkung  (im  Sinn  etwa  der  RosENSxiRNSchen  Ge- 
websneki'ose)  vorausgehe.  Diese  Frage  einer  prodromalen  Verkalkung  im 
Gebiet  der  unmittelbar  danach  einsetzenden  Verknöcherung  ist  von  allge- 
meiner Bedeutung.  Sie  ist  deshalb  gerade  im  Rahmen  der  Untersuchungen 
von  Weichteilknochen  oft  aufgeworfen  und  galt  seit  Poscharisskys  Mit- 
teilungen beinahe  für  eine  Selbstverständlichkeit.  Indes  mußte  gerade  ich 
auf  Grund  meiner  zahlreichen  Betrachtungen  von  Vorkommnissen  trau- 
matischer Muskel  verknöcherung  dafür  eintreten,  daß  es  auch  My  Ossifi- 
kationen ohne  vorausgegangene  Verkalkung  gebe,  ebenso  wie  ich  aus  Ver- 
suchen an  experimentell  verknöcherten  Kaninchennieren  diese  These  ver- 
focht. Diese  meine  Stellungnahme  ist  wahrscheinlich  doch  zu  einseitig 
gewesen. 

Ich  habe  meine  Versuche  fortgeführt,  nachdem  durch  Wurms  Forschung  ,,der  Reiz 
in  Lösung  gehenden  Kalkes  füi-  sich  allein  imstande  ist,  bei  länger  dauernder  Einwirkung 
ruhendes  Bindegewebe  in  Wucherung  zu  bringen  und  ein  osteoplastisches  Keimgewebe 
entstehen  zu  lassen".  Als  ich  nun  die  durch  Gefäßunterbindung  geschädigten  Kaninchen- 
nieren ohne  alle  fixierende  Vorbehandlung  — •  also  unter  Vermeidung  von  Formaldehyd- 
lösungen —  der  Milo-oskopie  zuführte,  zeigte  es  sich,  daß  auch  dort,  wo  im  Nierenbecken- 
wandbereich frühestens  Knocbenbildung  zu  finden  ist,  zwar  keine  grobe  Nekrose  des  Binde- 
gewebes vorausgeht,  wohl  aber  eine  ganz  geringe,  soeben  färberisch  und  durch  Gipsreaktion 
erweisbare  Kalkimprägnation  der  Bindegewebsfasern,  die  sehr  schnell  gefolgt  ist  vom 
Auftauchen  flankierender  Zellen  eines  osteoplastischen  Keimgewebes,  dmch  dessen  Tätig- 
keit gegebenenfalls  jene  kalkhaltigen  Fasern  eingemauert  werden  in  die  leimige  Grund- 
substanz neuen  mehr  oder  weniger  geflechtartigen  Knochens.  Bei  auch  nur  geringer 
Fixation  mit  formalinhaltigen  Medien  —  gar  nach  PJntkalkung  —  wird  man  von  diesen 
geringen  —  immerhin  doch  dystrophen,  vorauslaufenden  Verkalkungsgeschehnissen  nichts 
finden,  und  auf  Grund  solcher  unvollkommener  technischer  Behandlung  kam  ich  zur 
Verfechtung  der  These  einer  ausschließlich  ohne  Anlehnung  an  die  dystrophe  Verkalkung 
erfolgenden  Verknöcherung  bei  heterotoper  Ossifikation. 

Ich  möchte  also  im  Sinn  von  Wurm  dafür  eintreten,  daß  Beziehungen 
zwischen  Kalkresorption  und  Knochenanbildung  in  loco  eine  Rolle  spielen, 
und  ich  stimme  Wurm  auch  in  der  Annahme  bei,  daß  der  Bluterguß  bei 
Frakturen  sowohl  —  wie  im  Weichgewebe  etwa  des  künftigen  Gebietes 
der  Myossifikationen  —  nebst  dem  einem  Bluterguß  folgenden  resorptiven 
gelinden  Entzündungsvorgang,  einen  Reiz  im  Sinn  der  Kalkmobilisation 
bildet,  der  neben  Umständen  physikalischer  Art  (Aenderung  der  Spannungs- 
verhältnisse auf  Druck  und  Zug  im  Gewebe)  die  Knochenanbildung 
zu  fördern  vermag.  Dies  Zugeständnis  der  Bedeutung  einer  dystrophen 
Verkalkung  geringen  Ausmaßes  für  die  Anbildung  heterotopen  Knochens 
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darf  nun  aber  nicht  verleiten,  etwa  das  merkwürdige  Krankheitsbild  der 
Calcinosis  universalis  oder  der  Chalico-Lipogranulomatosis  intra- 
muscularis  progr.  (Teutschländer)  als  gesicherte  Vorstufe  der  Myositis 
ossificans  progr.  multiplex  heranzuziehen. 

Bei  KÜTTNER  ist  über  diesen  Versuch  genauer  berichtet;  auf  seine  Ausführungen 
sei  verwiesen.  Die  Frage  ist  meiner  Ansicht  nach  bei  der  geringen  anatomischen  Kenntnis 
universeller  Kalkablagerungslaankheit  noch  nicht  genau  zu  beantworten,  ob  wirklich  in 
manchen  Fcällen  —  bestimmt  nicht  in  allen  —  eine  universelle  Verkalkung  der  vielfachen, 
fortschreitenden  Myopathie  vorausgehen  kann.  Die  Frage  von  Wesensbeziehungen  solcher 
Al  t  ist  in  sehr  eingehender  Arbeit  von  Wilhelm  Kerl  beleuchtet  worden.  Ich  kaim  daraus 
jedoch  nicht  die  Notwendigkeit  ersehen,  etwa  in  der  universellen  Kalzinosis  eine  Vorstufe 
der  ossifizierenden  Myopathie  anzunehmen,  wobei  dmchaus  nicht  zu  bestreiten  ist,  daß 
im  Gebiet  der  Bindegewebsverkalkungen  sekundär  unter  Abbruch  von  Kalklagern  eine 
Verknöcherung  einsetzen  kann.  Gerade  die  KüxTNERSchen  Darlegungen,  die  unter  Be- 
rücksichtigung der  Verwechselungsmöglichkeit  beider  Veränderungen  (Krause  u.  Trappe) 
gemacht  sind,  scheinen  mir  das  Richtige  zu  treffen,  wenn  sie  den  UnterscJiied  zwischen 
den  Fällen  allgemeiner  Verkalkung  und  fortschreitender  Muskelverknöcherung  aufrecht- 
erhalten. Mit  Schulze  darf  man  der  Meinung  sein,  es  wäre  schwer  zu  verstehen,  daß  bei 
jahrelang  bestehender  Kalzinose  mit  massenhafter  Kalkablagerung  in  den  fraglichen  Binde- 
gewebsarten  eine  Knoclienbildung  nur  beschränkt  zu  bemerken" war.  In  solchen  Fällen, 
scheint  das  Wesentliche,  nämlich  die  große  oder  übergroße  Bereitschaft  zur  Knochen- 
bildung eben  nicht  vorhanden  gewesen  zu  sein  —  jenes  ,, dunkle  Etwas",  von  dem  Fritz 
Schulze  meinte,  man  komme  darum  nicht  herum  in  Hinsicht  auf  die  fortschreitende 
Muskelverknöcherung. 

Nach  den  vorliegenden  Schilderungen  erhebt  sich  kein  Widerspruch, 
wenn  man  von  der  auf  Münchmeyer  zurückgehenden  Annahme  absieht, 
das  Wesen  der  vielfachen  und  fortschreitenden  Muskelver- 
knöcherung sei  ganz  allgemein  in  einer  primären  Entzündung  zu  suchen. 
Weil  man  dies  nicht  kann,  überschrieb  Küttner  auch  seinen  Aufsatz 
nicht  als  „Myositis  ossificans  multiplex  progr.",  sondern  als  „sogenannte 
Myositis  ossificans  multiplex  progressiva."  Wurde  auch  dann  und 
wann  einmal  traumatische  Schädigung  (Münchmeyer,  Pincus,  Skinner, 
Fertig  u.  a.)  im  Ursachenbereich  der  Myositis  ossif.  progr.  genannt,  wurde 
in  andern  Fällen  (Copping,  Minkewitsgh)  auf  Erkältung  zurückgegriffen, 
zogen  Hawkins  und  Caronia  gar  die  Lues  als  mitwirkend  heran,  während 
Testelin-Dambressi,  ebenso  wie  Hawkins  betont  auf  rheumatische  Be- 
schwerden der  Krankheitsträger  verweisen,  so  bleibt  weitaus  zum  größeren 
Teü  doch  das  unbefriedigende  Gefühl,  es  seien  hier  ganz  andere  Umstände 
im  Spiel,  die  nicht  so  leicht  im  Rahmen  exogener  Schädigung  und  ihrer 
entzündlichen  Beantwortung  zu  erkennen  sein  dürften.  Es  fehlte  aber  auch 
sonst  nicht  an  Versuchen,  das  Wesen  dieser  merkwürdigen  Erscheinung 
schärfer  zu  umschreiben  und  zu  deuten. 

Noch  bei  Ipponsügi  lesen  wir  die  Frage,  ob  hier  nicht  eine  echte  Ge- 
schwulst vorliege.  Aber  aus  Gründen  der  im  gewöhnlichen  Charakter  des 
Knochengewebes  stehenbleibenden  Differenzierung  spricht  Ipponsügi  mit 
Recht  der  Muskelverknöcherung  das  Wesen  einer  Knochengeschwulst- 
bildung ab,  mag  sie  noch  so  multipel  auftreten.  Es  ist  so  unberechtigt, 
hier  von  einem  Osteom  zu  sprechen,  als  man  eine  straff  bindegewebige 
Weichteilnarbe  nicht  ein  Fibrom  nennen  kann.  Ipponsügi  weist  auch  darauf 
hin,  daß  wir  im  Schrifttum  vergeblich  danach  suchen,  ob  sich  etwa  eine 
Myossificatio  weiterentwickelte  zu  einem  Osteosarkom. 

Ein  Erklärungsversuch  von  Nikoladoni  wollte  die  vielfache  Muskel- 
verknöcherung als  Trophoneurose  darstellen.  Ist  es  nun  gewiß  anregend, 
mit  Küttner  die  bei  organischen  nervösen  Leichen  möglichen,  umschriebenen 
Muskelverknöcherungen  zu  berücksichtigen  (Eickhorst,  Gg.  B.  Gruber, 
Klemm,  Schwarz  u.  a.),  namentlich  auch  den  im  Kriege  durch  Frau  De- 


Allgemeine,  fortschreitende  Muskelverknöcherung.  549 


jerine-Klumpke  und  Ceillier  erkannten  Muskelverknöcherungen  in  der 
unteren  Körperhälfte  nach  schwerer  Rückenmarksverletzung  mit  Para- 
plegie  Aufmerksamkeit  zu  schenken,  so  hat  doch  Ipponsugi  bei  der  Prüfung 
von  47  Vorkommnissen  multipler  fortschreitender  Knochenbildung,  die  er 
neben  seiner  eigenen  Beobachtung  aus  dem  Schrifttum  herausschälte, 
keinen  Anhaltspunkt  für  die  Anwendbarkeit  von  Nicoladonis  Theorie 
finden  können. 

Die  Ansicht,  es  stehe  hinter  der  progressiven  Muskelverknöcherung 
eine  angeborene  Regelwidrigkeit,  eine  Konstitutionsanomalie,  ist 
nicht  neu.  Dafür  berufen  sich  manche  auf  Virchows  Annahme  einer  ossi- 
fizierenden Diathese;  indes  hat  der  Altmeister  diesen  Begriff  recht  weit 
gefaßt  und  ihn  auf  alle  Vorkommen  multipler  Osteome  und  Exostosen  an- 
gewandt wissen  wollen;  er  hat  also  nicht  gerade  das  im  Auge  gehabt,  was 
man  heute  als  fortschreitende  Muskelverknöcherung  bezeichnet;  auch  war 
Virchows  Benennung  der  ossifizierenden  Diathese  mehr  eine  Fragestellung 
als  eine  gesicherte  Erklärung.  Münchmeyer  hat  für  die  Myositis  ossificans 
progressiva  das  Walten  einer  konstitutionellen  Abart  ebenfalls  bedacht. 
Heute  neigen  solcher  Anschauung  wohl  die  meisten  Bearbeiter  der  multiplen 
Myossifikation  zu  (Stempel,  Jüngling,  Blenkle,  Neider,  Ipponsugi, 
KüTTNER,  Weber,  v.  Meyenburg).  Es  ist  besonders  bemerkenswert,  die 
Zusammenstellung  Ipponsugis  daraufhin  durchzusehen.  Wenn  man  be- 
denkt, daß  in  den  47  von  ihm  genau  beurteilten  Mitteilungen  es  sich  um 
41  Patienten  der  ersten  zwei  Lebensjahrzehnte  handelte,  ja  daß  selbst 
angeborene  osteoplastische  Myopathie  beobachtet  worden  ist  (Kohts), 
dann  spricht  dies  sehr  für  die  Annahme  einer  Entwicklungsabart. 

Daß  man  die  fortschreitende  Muskelverknöcherung  im  Rahmen  der 
durch  Entwicklungsstörungen  bedingten  Gestaltfehler  betrachten  darf,  ist 
mehr  und  mehr  klar  geworden,  seit  nach  Helferichs  Hinweis  auf  das 
Vorkommen  begleitender  Mißbildungen  an  Fingern  und  Zehen  sich 
eine  nicht  geringe  Zahl  einschlägiger  Beobachtungen  sammeln  ließ.  Jüng- 
ling, Rosenstirn,  Boks,  Bertolani  del  Rio  und  Schinz  haben  beige- 
tragen, unsere  Kenntnisse  in  dieser  Hinsicht  zu  vertiefen.  Küttner  hat 
die  Ergebnisse  dieser  Arbeiten  ausführlich  geordnet  dargestellt. 

Es  handelt  sich  dabei  1.  um  symmetrische  Mikiodaktylie  der  Großzelien  oder  der 
Daumen,  sei  es  ohne  Fehler  ihrer  Gelenksbildung,  sei  es  mit  Ankylose  des  Zwischenglieder- 
gelenkes. Einmal  fand  sich  auch  eine  SjTiostose  zwischen  Metatarsus  und  Grundglied 
(Cbawford  und  Lockwood),  einmal  um  Ankylose  des  Karpometakarpalgelenkes  (Pincus). 
Endlich  kann  auch  die  Grundphalanx  der  Großzehe  fehlen  (Rager).  Bemerkenswert  ist 
ferner  eine  meist  begleitende  Valgusstellung  der  Großzehe.  —  Jüngling  stellte  2.  Dif- 
formitäten  der  anderen  Zehen  und  Finger  fest,  teils  im  Sinn  besonderer  Kürze,  oder  einer 
sogenannten  Schwimmhautbildung  oder  eines  Mangels  von  Endphalangen.  Der  von 
Jüngling  gesehene  Kranke  wies  an  beiden  Füßen  auf  eine  mangelhafte  Großzehe,  ein 
Fehlen  des  Mittel  -und  Endgliedes  der  4.  Zehe,  einen  Mangel  des  Mittel-  und  Endgliedes 
der  3.  Zehe  rechts,  während  links  das  Mittelglied  der  3.  Zehe  und  beiderseits  das  Mittelglied 
der  5.  Zehen  nicht  vorhanden  war.  —  Bei  anderen  Kranken  fanden  sich  Fingerumegel- 
mäßigkeiten  im  Sinn  der  Mikrodaktylie  (Brachymesophalangie,  bzw.  Assimilationshypo- 
phalangie),  bzw.  eine  Verkümmerung  von  Mittel-  und  Endgliedern,  eventuell  verknüpft 
mit  Interphalangealankylose.  (Vgl.  hierzu  Bertolani  del  Rio,  Fertig,  Fürstner,  Goto! 
An  anderer  Stelle  dieses  Buches  wird  Pol  die  einschlägigen  Fingermißbildungen  be- 
sonders darstellen  und  auswerten.) 

Aschner  und  Engelmann  geben  an,  daß  durchschnittlich  50 — 60  Proz. 
der  Fälle  progressiver  Muskelverknöcherung  Mikrodaktylie  der  Großzehen 
und  Daumen  aufweisen. 

Abgesehen  von  diesen  Erscheinungen  ist  wiederholt  auch  von  Ex- 
ostosenf unden  bzw.  vom  Vorkommen  multipler  kartilaginärer  Ek- 
chondrosen  bei  Menschen  mit  vielfacher  Muskelverknöcherung  geschrieben 
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worden  (Pinkus,  Schinz,  De  la  Camp,  Blenkle,  Goto,  Mays).  Was  die 
Exostosen  anbelangt,  wird  man  hier  in  der  Begriffsfassung  etwas  vorsichtig 
sein  müssen^).  Indes  kommen,  wie  z.  B.  die  Betrachtung  der  Fälle  von 
Mays  bzw.  Gerber  und  von  Ipponsugi  lehrt,  gewiß  auch  Exostosen,  also 
vom  Skelett  her  entstandene  Knochenauswüchse  im  Rahmen  progressiver 
Myossifikation,  vor. 

An  abwegigen  Gestaltungszeichen  fanden  sich  bei  Muskelver- 
knöcherung  noch:  fehlende  Ohrlappen  (Fürstner),  Mangel  von  Schneide- 
zähnen, kleiner  Unterkiefer  (Gerber,  Partah,  Pinter,  Braun),  geringe 
Körpergröße  (Küttner).  Auch  Nystagmus  (Fürstner),  Anisokorie  (Pinter, 
KoHTs),  Polyurie  (Schwarz),  Ausbleiben  oder  Verspätung  der  Menarche, 
endlich  minderwertige  geistige  Entwicklung  (Micheli,  Drago,  Bartolani 
DEL  Rio)  wurden  genannt.  Küttner  erwähnt  auch  den  oft  gesehenen 
Befund  einer  zurückgebliebenen  Entwicklung  der  männlichen  Geschlechts- 
teile. 

Da  die  fraglichen  Digitalmißbildungen,  wie  sie  auch  als  Vorkommnis 
bei  Trägern  der  Myopathia  ossificans  gemeldet  sind,  namentlich  die  Er- 
scheinungen von  Brachydaktylie,  vielfach  als  Erblast  auftreten,  wird  es 
für  die  Zukunft  Aufgabe  von  Beobachtern  der  Myopathia  ossificans  progress. 
sein,  auf  die  Möglichkeit  familiären  Vorkommnes  der  fraglichen  Erscheinung 
zu  achten.  Nach  v.  MeyenburCx  gilt  sie  bisher  nicht  als  vererbbar.  Aschner 
und  Engelmann  geben  auch  kein  Erlebnis  nachgewiesener  Vererbung 
der  Myositis  ossif.  progress.  an;  gleichwohl  —  das  liest  sich  aus  dem  Geist 
der  ganzen  Darstellung  ihres  einschlägigen  Kapitels  heraus  —  ist  es  ihnen 
so  wenig  als  uns  zweifelhaft,  daß  in  der  fortschreitenden  vielfachen  Muskel- 
knochenbildung eine  endogen  bedingte,  konstitutionelle  Anomalie  vorliegt. 
Es  ist  nun  sehr  bemerkenswert,  daß  sie  hier  eine  Brücke  schlagen  zum  Vor- 
kommnis der  umschriebenen,  einfachen  Muskelverknöcherung.  Ich  halte 
solchen  Hinweis  für  wichtig;  deshalb  sei  jener  Absatz  bei  Aschner  und 
Engelmann  wörtlich  erwähnt: 

„Neben  der  eben  besprochenen  universellen,  progressiven  gibt  es  auch  eine  zirkum- 
ski-ipte,  lokalisierte  Form  der  Myositis  ossificans,  welche  in  der  Regel  nach  Traumen,  und 
zwar  hauptsächlich  nach  traumatischen  Luxationen  in  der  Umgebung  des  betroffenen 
Gelenkes  auftritt.  Der  Ellbogen  bildet  eine  Prädilektionsstelle.  Hein  vertritt  die  außer- 
ordentlich plausible  Auffassung,  daß  es  sich  in  beiden  Fällen  im  wesentlichen  um  denselben 
Krankheitsprozeß  handelt,  welcher  aber  bei  der  zirkumslaipten  Form  auf  die  durch  das 
Trauma  konditionell  disponierte  Gegend  beschränkt  bleibt.  Im  eigenen  Falle  Heins  scheint 
auch  eine  konstitutionelle  Lokaldisposition  vorhanden  gewesen  zu  sein,  da  der  Patient 
nicht  nur  nach  einer  Luxation  des  linken  Ellbogengelenkes  dort  eine  Myositis  ossificans 
bekam,  sondern  auch  nach  einem  leichten  Trauma,  welches  den  rechten  Ellbogen  betroffen 
hatte,  daselbst  eine  schwere  chronische  deformierende  Arthritis  akquirierte. 

In  Gedanken  an  die  eben  erwähnten  Ausführungen  werden  auch  Hin- 
weise einleuchtender,  die  Küttner  gibt:  Bei  der  eingeborenen  hohen 
Vulnerabilität  der  Träger  von  vielfachen  Muskelknochen  ist  es  verständlich, 
daß  Traumen  in  der  Krankengeschichte  eine  nicht  ganz  kleine  Rolle  spielen 
(Lorenz,  Boks,  Pincus);  ihnen  stehen  freilich  andere  Vorkommnisse  ohne 
alle  derartigen  Einflüsse  gegenüber. 

Beim  Versuch,  Licht  in  die  Pathogenese  der  Myopathia  osteoplastica 
multipl.  progress.  zu  bringen,  hat  man  auch  den  Kalkstoffwechsel  zu  er- 
fassen versucht.  Während  nun  Austin  und  Burgerhout  keine  Stoffwechsel- 
abwegigkeit  fanden,  stellte  Bertolani  del  Rio  bei  einem  7jährigen  Mädchen 
eine  Kalkretention  fest,  die  aber  nach  Ramocci  deshalb  nicht  verwendbar 


1)  ViRCHOW  hat  gelegentlich  die  ganze  Erscheinung  der  verknöchernden  Muskel- 
veränderung als  ,,Exostosis  luxurians"  erklärt. 
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ist,  weil  Kinder  solchen  Alters  überhaupt  entsprechende  Mengen  von 
Kalzium  bei  sich  behalten  (Küttner).  Kine  von  Szenes  mitgeteilte  Be- 
obachtung an  einem  kleinen  Kind  offenbarte  jedoch  einwandfrei  eine  Er- 
höhung des  Blutkalkgehaltes;  das  Kind  konnte  vorübergehend  durch  Re- 
sektion zweier  Epithelkörperchen  gebessert  werden. 

Die  Hoffnung,  irgendwelche  endokrine  Störungen  für  das  Wesen 
der  Myopathia  ossificans  progress.  multipl.  haftbar  zu  machen,  blieb  un- 
erfüllt. Ipponsugi  wenigstens  hat  bei  genauer  histologischer  Untersuchung 
von  Epithelkörpern,  Thymus,  Hypophyse,  Schüddrüse,  Zirbeldrüse  keine 
Veränderungen  von  bahnendem  Wert  erhoben ;  Hypoplasie  der  Nebennieren 
und  der  Hoden  standen  im  Einklang  mit  einer  Phimose  des  Patienten; 
auch  sie  erhellten  nicht  das  Wesen  der  Muskelverknöcherung  ^). 

Schließlich  ist  es  nicht  unwichtig,  noch  einmal  auf  die  Ueberschrift 
dieses  Kapitels  zurückzuschauen.  Eine  Fülle  von  Namen  ist  dort  verzeichnet, 
die  alle  dasselbe  Bild  im  Auge  haben.  Wir  sind  uns  darin  einig,  daß  nicht 
ein  entzündliches  Geschehen  das  Primäre  und  Wesentliche  der  Veränderung 
darstellt.  Was  wir  bezeichnen  wollen,  ist  die  an  vielen  Stellen  auftretende 
und  zu  einem  Leiden  fortschreitende  Verknöcherung  der  Weichgewebe  im 
Gebiet  größerer  Muskelgruppen,  wobei  Sehnen,  Faszien  und  Zwischenblätter 
miteingerechnet  sind;  es  ist  die  Veränderung,  die  nach  außen  eine  Versteine- 
rung ganzer  Muskelstränge  vortäuscht.  Li  diesem  Sinn  empfahl  ich  an 
anderer  Stelle,  für  Vorkommnisse  posttrauniatischer,  vereinzelter  Muskel- 
knochenbildung die  Bezeichnung  ,, Myositis"  zu  vermeiden  und  die  Be- 
nennung ,, Ossifizierende,  umschriebene  Myopathie"  zu  wählen,  wenn  man 
nicht  lieber  in  gutem  Deutsch  kurzweg  von  einer  „umschriebenen  Muskel- 
verknöcherung"  reden  will.  Ganz  entsprechend  erscheint  es  mir,  den 
Gegenstand  dieses  unseres  Hauptstückes  zu  bezeichnen  als:  „allgemeine, 
fortschreitende  Muskelverknöcherung"  (Myossificatio  progressiva) 
oder  als  „Myopathia  ossificans  multiplex  progressiva".  Damit  ist 
den  neuen  Gesichtspunkten  einer  endogenen  Bereitschaft  für  solche  un- 
heimliche Verknöcherung  Raum  gelassen. 
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Sireiioide  Feh  IMl  dun  gen. 

(Syminclie,  Sympodie,  Sirenen,  Anchipodie,  Dyspygie,  Asacric, 
nebst  Betrachtungen  über  formverwandte  mediane  vordere 
Schizosonien  mit  Blasen-Darmekstrophie.) 

Von  Gg.  B.  Gruber,  Göttiugen. 

Die  in  folgenden  Zeilen  zu  behandelnden  Veränderungen  sind  dem 
ersten  äußeren  Anblick  nach  sehr  verschiedengestaltig.  Unter  ihnen  ist 
wohl  am  meisten  eindrucksvoll  die  durch  Symmelie^)  (Sympodie)  ent- 
standene Sirenenform ;  sie  hat,  nach  Bildern  bei  alten  Autoren  (Lykosthenes, 
Bartholinus)  zu  schMeßen,  die  Gemüter  von  jeher  erregt  und  die  Phantasie 
gereizt.  Man  braucht  nur  bei  einem  so  ernsthaften  und  zuverlässigen  Mann 
wie  Ambroise  Pake  von  tritonen-  und  sirenenartigen  Ungetümen  zu  lesen, 
um  zu  erkennen,  wieviel  Ausgeburt  der  Vorstellung  vermählt  mit  tatsäch- 
licher Beobachtung  monströser  menschlicher  Bildung  sich  da  auswirken 
konnte^).  Wenn  wir  bei  der  nachfolgenden  Darstellung  von  der  eigenthchen 
Sirenenform  menschlicher  Früchte  ausgehen,  geschieht  dies  aus  historischer 
Treue ;  denn  das  ganze  Blickfeld  sirenoider  Bildungen  erschloß  sich  aus  der 
Kenntnis  des  Vorkommens  der  eigentlichen  Sirenen  als  einer  bestimmt 
faßbaren  Veränderung  menschlicher  Entwicklung.  Die  erste  genaue  Unter- 
suchung symmehscher  Früchte  scheint  sich  an  den  Namen  A.  K.  Boerhave 
zu  knüpfen.  Lenz  nahm  sich  die  Mühe,  die  veröffentlichten  Vorkommnisse 
fragheher  Art  zu  zählen;  dabei  kam  er  1924  auf  rund  140  Fälle;  heute 
hat  sich  diese  Zahl  mindestens  auf  180  vermehrt.  (Vgl.  Nachtrag  S.  587.) 

Man  kann  sagen,  die  eigenartige  in  ihrem  unteren  Körperanteil  mit- 
unter fischschwanzartige  Besonderheit  symmelischer  Mißbildungen  habe 
sehr  verschiedene  Namen  gefunden.  Gewöhnlich  führt  man  Tsid.  Geoffroy- 
St.  Hilaire  als  den  Gewährsmann  für  die  Benennung  und  Einteilung 
symmelischer  Früchte  an,  indes  dieser  selbst  von  J.  Fr.  Meckels  und 
Levys  Forschungen  ausging.  Meckel,  unter  dessen  Augen  Dieckbrhoff 
über  die  sogenannte  ,,Monopodie"  Untersuchungen  angestellt  hatte,  nahm 
sich  die  Mühe,  früher  bereits  im  Schrifttum  niedergelegte  Mitteilungen 
zu  dieser  seltenen  Angelegenheit  zu  sammeln;  er  sprach  deutsch  von  „Ver- 
schmelzungsbildungen" der  unteren  Gliedmaßen;  Levy  nannte 
sie  griechisch  ,,Synipodia";  freilich  hat  auch  Meckel  fremde  Fachnamen 
angewendet ;  so  bediente  er  sich  der  DiECKERHOFFSchen  Bezeichnung  ,,Mono- 
podie"^)  und  gebrauchte  auch  den  Vergleich  der  „Sirenenbildung", 
wobei  Ambroise  Pare  Pate  gestanden  haben  dürfte,  wie  oben  schon  an- 
gedeutet worden  ist. 

1)  ,,Symmelie"  kann  nicht  in  ein  kurzes  deutsches  Wort  übersetzt  werden;  sinn- 
gemäß hieße  es  etwa  ,, Gliedmaßenzusammenschluß";  sjm  (griech.)  =  zusammen;  mclos 
(griech)  =  das  Ghed.  Ganz  entsprechend  ist ,, Sympodie"  oder  ,,Sympus"  gebildet,  dessen 
Nachwort  Fuß  bedeutet.  —  ,,Sirenoidie"  (griech.)  heißt  ,,Sirenenähnnchkeit".  — 
,, Anchipodie"  (griech.)  heißt  sinngemäß  ,, Annäherung  der  Beine  zueinander  hin". 
„Dyspygie"  (griech.)  bedeutet  ,, unschöne  Beschaffenheit  des  Gesäßes"  —  und 
„Asacrie"  (lat.)  verweist  auf  den  Mangel  des  Kreuzbeins. 

2)  Behn  hat  in  solchem  Zusammenhang  —  leider  ohne  Angabe  des  Verfassers  — 
ein  altes  französisches  Werk  zitiert:  ,,Les  sirenes,  ou  discours  sur  leur  forme  et  figure. 
Paris  1691."  Wie  sehr  die  philologisch-archäologische  Betraclitung  der  Sirenen  sich  ge- 
wandelt hat,  ersieht  man  aus  einem  Vergleich  der  Abhandlungen  von  Hermann 
Schräder  (1868)  und  von  Weicker  (1902). 

3)  ,,Monopodie"  =  Einfüßigkeit;  monos  (griech.)  =  einzig,  allein;  pus  [Genit.  podos 
(griech.)]  =  Fuß. 
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Zweifellos  ist  es  ein  Verdienst  von  J.  Geoffroy-St.  Hilaire,  in  die 
Fülle  der  Spielarten  dieser  Symnielieformen  etwas  Uebersicht  gebracht 
zu  haben,  indem  er  unterschied,  ob  bei  der  Verschmelzung  der  unteren 
Gliedmaßen  die  Füße  ganz  mangeln  oder  mit  nur  wenigen  Zehen  vorhanden 
sind,  so  daß  äußerlich  gesehen  der  Eindruck  eines  einzigen  Fußes  erweckt 
wird,  oder  ob  man  beide  Füße,  wenn  auch  zu  einem  Doppelfuß  vereint, 
erkennen  kann.  In  diesem  Sinn  unterscheidet  man  in  der  von  Aug. 
FoERSTER  übernommenen  und 
entsprechend  geklärten  Nomen- 
klatur 

1)  eine  apodale  Symmelie 
(=  Sympus  apus^),  die  Geoffroy- 
St.  Hilaire  speziell  als  „Sireno- 
vielie'''  deshalb  bezeichnete,  weil 
die  fußlos  auslaufende  Form  des 


Fig.  222.  Fig.  223. 

Fig.  222.  Apodale  Syiiinielie  (Syiupiis  apus).  Die  verschmolzenen  unteren  Glied- 
maßen enden  ohne  erkennbare  Fußbildung  knopfförmig  im  Tarso-Metatarsalgebiet 
(P.  I.  Innsbruck). 

Fig.  223.  Monopodale  Symmelie  (Sympus  monopus).  (P.  I.  Göttingen,  Museal- 
stück MO  150.) 


Kumpfes  bzw.  der  in  eine  einizge  konische  Masse  einbezogenen  Beine 
an  die  horazische  Beschreibung  der  nach  unten  in  Fischschwanzform 
endenden  weiblichen  Fehlgestalt,  jener  Fabelwesen  also,  die  man  neben 
den  odysseischen  Lockvögeln  ebenfalls  als  „Sirenen"  bezeichnet^). 

2)  Eine  monopodale    Symmelie  (=  Sympus    monopus),  die 


1)  ,,Apus,  apodal"  (griech.)  =  fußlos. 

2)  „Desinat  in  piscem  mulier  formosa  supernel"  Hokatius,  Epist.  II,  3  de  arte 
poetica  ad  Pisones,  Vers  4. 


558 


Kapitel  VII. 


bei  J.  Geoffkoy-St.  HiLAiRE  als  .Mrowelie''^)  zu  finden  ist,  weil  sie  — 
übrigens  nicht  anders  als  die  beiden  sonstigen  Formen  der  Symnielie  — 
im  Bereich  der  Urogenitalorgane  von  schweren  Entwicklungsstörungen 
begleitet  ist. 

3)  Eine  dipodale  Symmelie  (=  Sympus  dipus)2),  die  in  ihrer 
ganzen  Länge  eine  Verschmelzung  der  unteren  Extremität  mit  mehr  oder 
minder  deutlicher  Ausprägung  von  zwei  Fußsohlen  erkennen  lassen;  ihr 
allein  begegnen  wir  bei  J.  Geoffroy-St.  Hilaire  als  einer  „Symmelie''^). 


Fig.  224.  Fig.  225. 

Fig.  224.  Krüppelliaft  bipodale  Synuiielie  (Sympus  bipus).  (P.  I.  Göttiiigen, 
Miisealstück  M.  MO  125;      Bearbeitet  von  Rainer  1930). 

Fig.  225.  Bipodale  Symmelie  (Sympus  bipus).  Plautarflektierte  Füße.  (Heb.- 
Lehranstalt  Mainz.  Vgl.  Fig.  238  dieses  Hauptstückes!) 


1)  „Uromelie"  (giiech.)  =  Schwanzglied,  aus  ,,ura"  =  Schwanz,  ,,melos"  =  Glied. 
Andere  leiten  das  Wort  aus  ,,uron"  =  Harn  ab. 

2)  ,,dipus"  oder  ,, bipus"  (griech.)  heißt  ,, Zweifuß". 

3)  Wenn  Vrolik  auf  Tafel  71  seines  Atlas  unter  dem  Namen  ,,Sympodia  gradus 
minimus"  eine  Frucht  darstellt,  die  zwei  völlig  voneinander  unabhängig  ausgebildete 
Oberschenkel,  Unterschenkel  und  Füße  zeigt,  beleuchtet  das  nur  die  Ungehörigkeit  solcher 
Benennung,  mögen  die  Oberschenkel  auch  in  unnatürhcher  Auswärtsdrehung  im  Hüft- 
gelenk gesessen  haben;  in  einem  späteren  Abschnitt  dieses  Kapitels  wird  solche  Besonder- 
heit noch  zu  Worte  kommen. 


Sirenoide  Fehlbildungen. 


559 


Spricht  man  im  Deutschen  heute  kurzweg  von  „Sirenenbildung", 
dann  meint  man  irgendeine  Form  der  soeben  genannten  drei  Möglichkeiten 
symmelischer  Entwicklungsstörungen,  deren  Aussehen  in  den  Figg.  222 — 226 
ohne  weiteres  ersichtlich  ist. 

Zum  Begriff  ,, Sirene"  sei  noch  folgendes  angemerkt: 

Abgeleitet  vom  griechischen  Wort  „Seira"  {=  Fangseil)  nannte  man  „Seiren''  die  be- 
strickende, verlockende  Art.  (Nach  L.  A.  Kraus  entstand  der  Ausdruck  „Seiren",  der 
übrigens  auch  einen  vermutlich  zur  Art  des  Zeisigs  gehörigen  Vogel  kennzeichnete,  als 
Lautnachahmung  des  sirrenden 
Tons  bestimmter  Gesangs-  oder 
Locksätze  des  Vogels.  Es  gab  ent- 
sprechende griechische  Zeitwörter 
„seiro''  oder  „siro''  oder  „syro".) 
Als  Eigenname  war  „Seiren''''  u.  a. 
die  Benennung  jener  mythischen 
homerischen  Lockvögel,  deren  Ge- 
sang aus  Menschenköpfen  ertönte, 
während  im  übrigen  ein  Vogelleib 
das  lockende  Wesen  kennzeichnete. 
Es  spielte  aber  che  mit  mensch- 
lichen Zügen  ausgestattete  Vogel- 
gestalt gewiß  schon  früher  in  der 
hellenischen  Anschauimg  eine  Rolle, 
wie  ich  der  Belehrung  durch  Herrn 
Prof.  Hermann  Thiersch  (Göt- 
tingen)  entnehme.  Jedenfalls  kennt 
man  aus  Goldschmuckfunden  der 
äginetischen  Kultur  um  das  Jahr 
800  V.  Chr.  menschenköpfige  Vögel. 
Als  ,, Seelenvögel"  bezeichnet  sie 
Weicker  und  tut  dar,  wie  sie  ganz 
entsprechend  den  Keren,  Erinyen, 
Harpyen,  Stymphahden,  Strigen. 
Moiren  und  Lamien  als  bildhaftes 
Gleichnis  für  vermeintliche  Toten- 
geister genommen  wurden.  Die  ost- 
griechische Kunst  hat  indes  die 
Sirenen  nicht  immer  streng  nach 
einem  einzigen  Vorstellungstypus 
dargestellt.  ,,Der  Proteus-Natur 
der  Seele  und  der  Seelendämonen 
entspricht  eine  Reihe  eigenartiger 
Mißbildungen  zwischen  Sirene  und 
anderen  Fabelwesen",  so  zwischen 
Sirene  und  Sphinx,  so  auch 
zwischen  Sirene  und  Fisch;  denn 
im  Fisch  ersah  man  in  gewissen 
Ki-eisen  der  kleinasiatischen  Küsten- 
bevölkerung eine  Verkörperung  der 
Seele,  vor  allem  der  Seele  des  Er- 
trunkenen (Weicker). 

Die  fischschwänzige  Sirene 
ist  also  sehr  alter  Herlmnft.  Mit 
anderen  antiken  Bronzen  ist  eine 

entsprechende  Darstellung  1812  beim  Castello  San  Mariano  in  Perugia  ausgegraben 
worden;  sie  liegt  im  Museum  der  Universität  Perugia;  hierbei  handelt  es  sich  um  ein  ge- 
triebenes Rehefstück,  offenbar  eines  mit  Tierbildern  geschmückten  Frieses;  wahrschein- 
lich dürfen  wir  darin  eine  dem  6.  vorchristlichen  Jahrhundert  zuzuschreibende  Arbeit 
ionischer  Herkunft  ersehen.  Auch  in  Catania  wird  im  Museo  Civico  eine  aus  griechisch- 
orientahscher  oder  aus  ionischer  Werkstatt  stammende  fischartig  geschwänzte  Sirene  auf- 
bewahrt (Petersen).  Den  gebildeten  Römern  der  besten  Zeit  des  Imperiums  konnten 
Kunstwerke  solcher  Art  gewiß  bekannt  sein.  Es  ist  demnach  wohlberechtigt,  anzunehmen, 
HoRAz  habe  bei  der  Dichtung  der  oft  erwähnten  Stelle  im  Brief  an  die  Pisonen  eine  ent- 
sprechende Sirenenbildung  des  ionischen  Kulturkreises  im  Sinn  gehabt. 


Fig.  1:26.  Bipodale  Symmelie.  Dorsalflek- 
tierte Füße.  Zugleich  ein  bei  der  Geburt  einge- 
rissener und  seines  Inhalts  teilweise  beraubter 
Bauchbrucli,  mittlere  Oberhppenspalte  und  Radius- 
mangel des  1.  Arms.  (P.  I.  Innsbruck.  Vgl.  Fig.  246 
dieses  Hauptstückes!) 


Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  i. 
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Die  von  Dieckerhoff,  Meckel,  Cruveilhier  u.  a.  eingeführte  Be- 
nennung ,,Monopoden"  für  die  oben  abgebildeten  Sirenen  ist  am  besten 
zu  vermeiden,  und  zwar  deshalb,  weil  es  in  der  Tat  Mißbildungen  mit  nur 
einer,  aber  völlig  regelrecht  gebildeten  unteren  Gliedmaße  gibt;  solch 
monopodale  Früchte  haben  zum  Teil  gar  nichts  mit  den  Umständen  der 
Sirenenbildung  gemeinsam;  soweit  ihre  Besonderheiten  dennoch  hier  ein- 
schlägig sind,  werden  sie  später  noch  besprochen  werden. 

Hier  ist  nocli  der  sehr  merkwürdigen,  durch  die  Jahrhunderte  gehenden  Sage  der 
sogenannten  ,,Skiapoden" ')  zu  gedenken.  Wenn  ich  recht  belehrt  bin,  ist  zuerst  bei 
Hekataios  von  Milet,  knapp  vor  der  Zeit  des  Herodot,  die  Rede  von  einem  östlich  hausen- 
den Menschenstanim ,  der  seine  Füße  bei  Rückenlage  als  Sonnenschirm  benützte,  was 
natürlich  ziemlich  große  Füße  zur  Voraussetzung  haben  mußte.  Bald  kam  noch  die  be- 
sondere Ausschmückung  zu  jener  Fabel,  die  Skiapoden  besäßen  nur  ein  Bein,  sie  seien 
einsc henkelig  und  einfüßig.  In  diesem  Sinn  soll  Ktesias  im  4.  Jahrhundert  v.  Christus 
von  ,,Monoskelen"2)  berichtet  haben,  die  sich  mit  überraschender  Schnelligkeit  ihres  einen 
Beines  bedienen  würden.  Bei  Aristophanes,  bei  Plinius,  bei  Tertullian,  selbst  beim 
Kirchenvater  Augustin  begegnen  wir  diesem  sagenhaften  einbeinigen  Menschen  wieder, 


Fig.  227.  Skiapode-Darstellung  des  Lykosthenes. 

Fig.  228.  Sireniforme,  symmelische Frucht  in  ihrer  natürlichen,, Skiapoden"-Haltung. 
(Nach  einer  von  P.  ScHNEiDER-Darmstadt  überlassenen  Fracht.) 

worüber  kürzlich  Masson  nähere  Mitteilungen  machte,  der  weiterhin  aus  der  1493  er- 
schienenen Nürnberger  Chronik  von  Hartmann  Schedel,  aus  der  1481  aufgelegten  ,, Reise 
nach  Jerusalem"  von  Jean  de  Mandeville,  aus  einer  dem  Marco  Polo  zugeschriebenen 
sibirischen  Reiseschilderung  im  Livre  des  Merveilles,  sowie  nach  einem  italienischen 
Einblattdruck  von  1585  Abbildungen  skiapodischer  Menschen  in  ihrer  bezeichnenden 
Haltung  bei  Rückenlage  gibt.  Ein  Fabelwesen  derselben  Art  finde  ich  bei  Lykosthenes 
(Fig.  227),  der  die  Skiapoden  als  äthiopischen  Stamm  mit  allerlei  Besonderheiten  bedenkt. 
Auch  soll  zwischenstaatliche  Unliebenswüidigkeit  den  Pikten  und  Skoten  derlei  mono- 
oder  megalopodische  Eigenart  angedichtet  haben. 

Meines  Erachtens  ist  die  Annahme  des  Daseins  von  Skiapoden  eine  ins  Phantastische 
getriebene  Vorstellung,  die  aus  dem  Anblick  menschlicher  Neugeborener  mit  überstarker 
Flexion  der  Beinchen  zum  Gesicht  hin  entsprang.  Daß  gerade  Sirenen  mit  der  Umkehr 
der  Kniegelenke  und  mit  der  Vereinigung  beider  Fußanlagen  zu  einer  oft  besonders  breiten 
einheitlichen,  vielzehigen  Fußplatte  eine  ,,skiapodische"  Haltung  einnehmen,  ist  nichts 
Auffälliges.  So  ließen  sich  jene  Darstellungen  einfüßiger  Skiapoden-Ausgeburten  der 
Phantasie  nach  dem  erregenden  Anblick  einer  oder  der  anderen  symmebschen  Leibes- 
frucht wohl  begreifen.  Aus  eigener  Beobachtung  bilde  ich  hier  eine  symmelische  Frucht 
ab,  die  ich  Herrn  Med.-Rat  Schneider  (Darmstadt)  verdankp  (Fig.  227).  In  der  Gegen- 


1)  Skia  (griech.)  =  Schatten.  ,, Skiapoden"  =  Schattenfüßler.  Auch  die  Benennung 
,,Sciopeden"  oder  ,,Cipoden"  wurde  für  sie  verwendet. 

2)  Sk61os  (griech.)  =  Schenkelbein.  ,,Monoskelen"  =  Einschenkelige. 


Fig.  227. 


Fig.  228. 


Sirenoide  Fehlbildungen. 


561 


Überstellung  zum  Bild  aus  dem  Werk  des  Lykosthenes  oder  den  oben  genannten,  von 
Masson  abgedruckten  Holzschnitten  aus  den  angegebenen  Werken,  zeigt  die  nach  einem 
Photogramm  hergestellte  Abbildung  der  Darmstädter  Sirene,  wie  verblüffend  ähnlich 
der  Gesamteindiuck  der  Bein- 
haltung ist.  So  könnte  doch  wohl 
die  Kenntnis  der  sirenoiden  Miß- 
bildungen beitragen,  das  Rätsel 
der  Skiapodensage  zu  lösen. 

Vom  Wesen  der  Si- 
renen, über  die  sich  bei 
Erich  Lange  eine  gute 
Zusammenstellung  der  Vor- 
kommnisse findet,  schreibt 
0.  Veit,  man  erkenne  es 
an  seinem  auffallendsten 
Merkmal,  nämlich  am  ,, Vor- 
handensein einer  einheit- 
lichen hinteren  (=  unteren) 
Extremität".  Diese  setzt 
sich  zusammen  aus  den 
beiden  mehr  oder  weniger 
vollständig  angelegten  un- 
teren Gliedmaßen,  welche 
in  einer  Weise  miteinander 
vereinigt  erscheinen,  daß 
ihre  ursprünglich  lateralen 
Ränder,  d.  h.  die  den  late- 
ralen Rändern  der  normal 
ausgebildeten  unteren  Ex- 
tremitäten entsprechenden 
Seiten,  verschmolzen  sind; 
so  kommt  es,  daß  die 
Beugeseite  der  Kniee  nach 
vorne  sieht,  während  die 
Streckseite  dorsalwärts 
schaut.  Wach  der  größeren 
oder  geringeren  Vollkom- 
menheit in  der  Anlage  der 
beiden  miteinander  ver- 
schmolzenen unteren  Ex- 
tremitäten hat  man  die 
oben  erwähnte  Einteilung 
der  Sympusbildungen  vor- 
genommen, der  allerdings 
nach  heutiger  Auffassung  keine  weitere  Bedeutung  zukommt  als  diejenige 
einer  raschen  Verständigung  über  den  Grad  der  Verbildung  (0.  Veit). 

Sirenen  sind  oft  symmetrisch  gebaut,  was  die  Symmelie  der  Beine 
und  Füße  anbelangt.  Es  kann  sein,  daß  lediglich  unter  einer  Hautdecke 
steckend  die  in  ihrer  Achsenrichtung  verdreht  vorgewachsenen  Beine  ganz 
gut  ihr  zweifaches  Dasein  erkennen  lassen:  ja  es  soll  vorgekommen  sein 
(0.  Foerster),  daß  die  beiden  Extremitäten  vom  Knie  an  bis  zu  den  Fuß- 
wurzeln ganz  getrennt  vorlagen  ^).   Viel  seltener  sind  die  ungleichmäßigen 

1)  Foerster  bildet  dafür  in  einer  Zeichnung  ein  bei  Vrolik  gegebenes,  recht  skizzen- 
haftes Bild  einer  4-Monatsfrucht  ab,  die  Hovius  in  seinem  Amsterdamer  Museum  auf- 

3(1* 


Fig.  229.  Ungleichmäßige,  asymmetrische  Sirene. 
(Nach  Vrolik.) 
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Fiir.  230. 


Fi?.  231. 


Fig.  230,  231  u.  232.  Anatomisches  Muskel- 
faszienpräparat  der  unteren  KörperhäLfte  der  in 
Fig.  229  dargestellten  Sirene.  (Nach  Vrolik.)  An- 
sicht von  vorne,  von  hinten  und  von  der  Ik.  Seite. 
1  Nervus  femoralis,  2  Arteria  femoralis,  3  Vena 
femoraüs,  4  Muse,  sartorius,  5  Muse,  pectineus, 
6  Musc.adductor  longus,  7  Muse,  adductor  magnus, 
S  Muse,  rectus  femoris,  9  Muse,  vastus  internus, 
10  Muse,  gracilis,  11  Muse,  flexor  cruris,  12  Knie- 
scheibe, 13  Muse,  vasti  externi,  14  Samenstrang 
und  Ik.  Hoden,  15  Harnblasenrudinient,  16  Penis- 
rudiment. 


gestellt  hatte;  indes  läßt  die  Besehreibung,  die 
Vrolik  gibt,  nicht  die  von  Foerster  gegebene 
Auffassung  zu.  Auch  hier,  so  will  mir  scheinen, 
handelte    es  sich  um    2   Beine  bzw. 
Unterschenkel  innerhalb  eines  sie  ver- 
bindenden Hautmantels;    die  Vrolik- 
sche  Skizze  läßt  die  Kniekehlengegend 
so  wenig  ausgeprägt  erkennen,  daß  man 
meinen  könnte,    die  vordere  Knieseite 
zu  sehen.  Unsicher  in  ihrer  Anordnung 
scheint  mir  auch  die  von  Schwing  mit- 
geteilte angebliche  Sirenenbildung  beschrieben  zu  sein;  sie  hat  übrigens  das  Besondere, 
daß  sie  die  eine  Frucht  einer  freien  Zwillingsbildung  betraf. 


Fig.  232. 
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Symmelien;  in  Fig.  229  ist  ein  höchst  sprechendes  Vorkommnis  solch  un- 
symmetrischer Sirene  abgebildet,  die  Vrolik  von  Suerman  zur  Unter- 
suchung überlassen  erhielt. 

Die  prachtvollen  zeichnerischen  Darstellungen  Vroliks  geben  uns 
zusammen  mit  seiner  knappen  Schilderung  ein  gutes  Bild  von  den  Muskel- 
und  Skelettverhältnissen  solcher  Früchte.  Es  erscheint  nicht  nötig,  in 
eingehender  Beschreibung  den  Befund  Vroliks  wiederzugeben.  Die 
Figg.  230—235  mit  der  erklärenden  Beschriftung  besagen  alles. 

Im  übrigen  darf  auf  Cruveilhiers  Darstellung  der  Muskel-,  Gefäß- 
und  Nervenanatomie  einer  weiblichen  symmelischen  Frucht,  ferner  auf 
0.  Veits  Dissertation  aufmerksam  gemacht  werden,  welcher  die  anatomischen 


Fig.  233.  Fig.  234.  Fig.  285. 


Fig.  233,  234,  235.  Skelettpräparat  der  symmelischen  Ghedmaße  der  in  Fig.  229 
dargestellten  Sirene.  (Nach  Vrolik.)  Ansicht  von  vorne,  von  rechts  und  von  hinten. 
1  Darmbeinschaufeln,  2  Raum  vor  dem  Kreuzbein,  3  Schambein,  i  Sitzbeinhöcker- 
verschmelzung, 5  Großer  Rollhügel  des  Oberschenkels,  6  Kreuzbein,  7  Spina  bifida  sacrahs. 

Verhältnisse  einer  monopodalen  Sirene  behandelt,  deren  Geschlecht  mangels 
innerer  Genitalorgane  überhaupt  nicht  feststellbar  war.  Auch  bei  Manner 
Smith  und  bei  Moorhead  ist  den  Muskel-  und  Nervenverhältnissen  sym- 
meler  Früchte  gut  Rechnung  getragen.  "Weiterhin  sei  auf  Beningtons, 
Abramow-Rjesanows  und  Taglichts  eingehende  anatomische  Beschreibung 
von  Sirenen  verwiesen. 

Für  die  Zwecke  unserer  Darstellung  der  Sirenen  wird  es  nötig  sein, 
die  Gestaltung  des  Beckens  und  der  Extremitätenvereinigung  im  Bereich 
der  Beine  sowie  die  Wirbelsäulenverhältnisse  besonders  zu  berücksichtigen; 
das  soll  später  geschehen.  Zunächst  möge  nur  ganz  überschlägig  auf  mehr 
oder  weniger  regelmäßige  Besonderheiten  der  symmelischen  Früchte  im 
Rumpfabschnitt  eingegangen  werden. 
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Es  ist  hier  nicht  der  Ort,  in  Einzelheiten  näher  auf  die  scliweren  Entwicklungs- 
störungen einzugehen,  welche  die  Eingeweide  des  unteren  Rumpfabschnittes  der 
Sirenen  darzubieten  pflegen.  Darüber  finden  sich  eingehendere  Schilderungen  bei  Lange, 
BoLK,  Langer,  Schilling,  Lenz,  Kermauner,  Anders,  Feller  und  Sternberg  u.  a. 
Ein  BHck  auf  die  Tafel  von  Lange  genügt,  um  darzutun,  daß  die  äußeren  Genitalien 
zumeist  fehlen;  sie  können  in  Form  eines  Penis  subcoccygeus  oder  eines  phallusartigen 
Gliedes  bei  weiblicher  Frucht  (Rob.  Meyer,  Lange,  Benington,  Feller  und  Stern- 
berg, Geipel  und  Saufe)  hinten  am  Gesäß,  bzw.  als  im  Leistenkanal  seithch  vorgelagerte 
Hoden  (Vrolik,  Gebhard)  oder  als  getrennte  unvollständige  Skrotalbildung  mit  oder 
ohne  Hodeneintritt  gegeben  sein  (Vrolik);  dagegen  finden  sich  öfter  im  Leib  (bzw.  in 
der  Leibeswand)  die  Keimdrüsen,  auch  die  Tuben,  das  Vas  deferens;  ja  vielleicht  ist  so- 
gar ein  Uterus  (Westphalen)  angedeutet.  Die  gelegentlich  behauptete  oder  doch  ver- 
mutete Geschlechtslosigkeit  der  Sirenen,  rate  ich,  mit  vollem  Zweifel  entegegenzunehmen. 
Meist  finden  sich  bei  vorsichtiger  und  sorgsamer  Präparation  genügend  Rudimente  der 
inneren  Genitalanlagen,  um  das  Geschlecht  solcher  Früchte  zu  bestimmen.  Ich  habe 
wenigstens  bei  anatomischer  Durchsicht  von  1 1/2  Dutzend  sireniformer  Früchte  stets  die 
inneren  Geschlechtsorgane  bestimmen  können.  Nur  in  einem  weiteren  Fall,  der  in  jahr- 
zehntelanger Konservierung  arg  gelitten  hatte  und  an  und  für  sich  durch  Bauchbruch 
höchst  verwickelt  war.  konnte  nicht  mit  aller  Sicherheit  die  wahrscheinlich  weibliche 
Natur  der  Frucht  festgestellt  werden  (S.  3]4/36.  P.  l.  Göttingen). 

Sehr  wichtig  wäre  es,  prolaps-  oder  bürzelartige  Hautgebilde  am  Rücken 
oder  in  der  Perinealgegend  der  Sirenen  regelmäßig  mikroskopisch  zu  unter- 
suchen, wie  dies  oben  schon  einmal  betont  wurde.  Dafür  bietet  Langes  Unter- 
suchung ein  ermunterndes  Beispiel.  Möglicherweise  wird  ohne  eingehende  mikro- 
skopische Musterung  hier  gelegentlich  ein  Darmprolaps  oder  eine  prolapsähnliche 
Schwanzbildung  vermutet,  wo  in  der  Tat  eine  viel  kompliziertere,  auf  den  äußeren 
Genitalapparat  zu  beziehende  Erscheinung  vorliegt.  —  Dort,  wo  physiologisch  Penis 
oder  Clitoris  sich  finden,  sitzt  gelegentlich  nur  ein  kleines  Hautläppchen,  desgleichen 
kommen  in  der  Leistengegend  als  Reste  der  seitlichen  Geschlechtswulstanlagen  gelegentUch 
Hautläppchen  vor.  —  Mitunter  sind  auch  Hautanhängsel  am  Rücken  gesehen  worden. 
Solche  Vorkommnisse  wären  besonders  aufmerksam  zu  behandeln,  wären  gerade  auf  die 
Natur  kavernöser  Webungen  hin  —  auch  nrikroskopisch  —  genau  zu  untersuchen.  Mit- 
unter soll  sich  dahinter  ein  (fragUch!)  prolabierter  Teil  des  Enddarmes  verbergen,  wie  dies 
schon  Cruveilhier  in  Tafel  5  der  3.  Lieferung  seines  Werkes  abbildete,  eine  Besonder- 
heit, die  auch  Abramow-Rjesanow  an  der  von  ihnen  beschriebenen  Frucht  aufgefallen 
ist ;  wenn  man  aber  in  Rechnung  setzt,  daß  Kloakenzustände  bei  Sirenen  durchaus  in  Frage 
kommen,  dann  ist  es  möglich,  die  ehemalige  primäre  Oeffnung  des  Sinus  urogenitalis  der 
Kloake  mit  dem  dorsalen  Anhängsel  in  Verbindung  zu  bringen,  es  also  nicht  als  Anal- 
prolaps,  sondern  als  Hemmungsbildung  eines  phallusartigen  Gliedes  mit  der  Oeffnung 
des  Canalis  zum  Sinus  urogenitalis  der  Kloake  aufzufassen.  Die  bisher  genannten  Unter- 
sucher sind  in  der  Deutung  des  fraglichen  schwanzartigen  Gebildes  recht  vorsichtig  ge- 
wesen. Clauss  dagegen  faßte  die  bei  seiner  Frucht  gefundenen  Hautanhängsel  am  Rücken 
als  amniotische  Bildungen  auf:  man  muß  dazu  jedenfalls  sagen,  daß  solche  Beobachtungen 
von  Amnionsstrangresten  bei  Sirenen  ganz  ungewöhnlich  sind. 

Sehr  variabel  sind  die  Verhältnisse  der  Harnorgane  bei  Sirenen.  Je  weitgehen- 
der die  Verschmelzung  der  unteren  Glieder,  desto  mangelhafter  erscheint  die  Anlage  oder 
Ausbildung  der  Harnorgane  (Lange,  Schilling,  Rainer,  Rosenb.vum).  Der  ganze  Harn- 
trakt kann  fehlen,  was  also  insbesondere  für  alle  apodalen  Sirenen  zutreffen  soll,  jedoch 
wie  Rainers  Beobachtung  dartat,  auch  bei  nahezu  bipodaler  SymmeHe  möghch  ist.  Immer- 
hin ist  der  Rat  zu  beherzigen,  in  fraghchen  Fällen,  namentlich  wenn  man  zwar  Nieren 
oder  Nierenrudimente,  aber  keine  LTreteren,  vielleicht  auch  keine  Harnblase  findet,  in 
Serienschnitten  mit  dem  Mikroskop  nach  Resten  dieser  Organanlagen  zu  suchen.  Man  ist 
überrascht,  dann  oft  mehr  zu  finden  als  makroskopische  Betrachtung  erhoffen  ließ  (Lange. 
Schilling,  H.  Schneider).  Dies  hängt  mit  der  schwerwiegenden  Entwicklungsstörung 
des  kaudalen  Rumpfendes  zusammen,  die  hier  in  Frage  steht;  dabei  handelt  es  sich  zum 
Teil  um  defektive  Umwandlungen,  Verlusterscheinungen  ursprünglich  angelegter  Systeme, 
welche  bei  der  folgenden  Entwicklungsstörung  keinen  Entfaltungsraum  fanden,  niclit 
weiter  entwickelt  wurden,  sondern  sich  zurückbilden  mußten  (vgl.  Abramow  und  Rje- 
SANOw).  —  Sehr  bemerkenswert  ist  die  von  A.  Feller  und  H.  Sternberg  betonte  Fest- 
stellung, daß  bei  den  Sirenenbildungen  die  Anlage  der  Allantois  stets  vermißt  werde. 
Diese  Feststellung  muß  weiterhin  an  einem  größeren  Beobachtungsgut  entschieden  nach- 
geprüft werden.  Ich  kann  hierin  Feller  und  Sternberg  nicht  ohne  weiteres  folgen. 
Von  meinen  Mitarbeitern  hat  Rainer  bei  einer  monopodalen  sirenoiden  Frucht  den  Harn- 
gang zweifellos  nachweisen  können,  wenn  auch  ein  Kloakenzustand  vorherrschte  und  weder 
Harnleiter  noch  Nieren  gebildet  waren.  Ich  vermute,  daß  es  auch  sympodale  Sirenen 
geben  mag,  die  Reste  der  Allantois  im  Funiculus  umbilicalis  zeigen,  so  wie  man  bei  ihnen 
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eine  rudimentäre  Blasenanlage  finden  kann  (vgl.  Kampmeier).  Diese  Möglichkeit  wird 
um  so  mehr  ein  leuchten,  als  Frädrich  bei  einer  Sirene  der  Göttinger  pathologisch- 
anatomischen Sammlung,  und  zwar  bei  einer  sympodalen  Form  (S.  27/1982)  im  Nabel- 
strang drei  wohlgebildete  Blutgefäße  fand,  so  wie  dies  füi-  den  normalen  Fetus  die  Regel 
ist;  gerade  in  diesem  Fall  blieb  die  Suche  nach  Harnstrangiesten  ergebnislos. 

Ein  After  ist  an  den  als  apodal  zu  benennenden  Symmehefrüchten  nicht  vorhanden. 
Die  Untersucher  sprechen  meist  von  einer  Atresia  recti,  ja  selbst  von  einer  Atresia  des 
S.  Romanum,  die  sie  bei  ihren  Fällen  festgestellt  hätten.  Dagegen  ist  meines  Erachtens 
die  oben  schon  gestreifte  Ei-wähmmg  eines  Rektumprolapses  mit  ,, After"  am  Rücken 
des  Gesäßes  durch  Cruveilhier  ebensowenig  ins  Feld  zu  führen,  als  die  ganz  ähnliche 
Beobachtung  von  Abramow-Rjesanow,  die  man,  wie  gesagt,  vielleicht  mit  mehr  Recht 
als  Fehlbildung  einer  Phallusanlage  mit  einem  als  Canalis  urogenitalis  zu  deutenden  Aus- 
gang der  Kloake  zu  deuten  hätte.  Daß  indes  eine  Mastdarm-  und  Afterbildung  möghch 
ist,  erweist  sich  aus  der  Beobachtung  von  Geipel  imd  Saupe,  deren  Sirene  zudem  ein 
subcoccygeales  phallusartiges  Gebilde  aufwies. 

Meistens  —  wie  die  oben  genannte  Göttinger  Beobachtung  von  Frädrich 
lehrt,  nicht  immer  —  zeichnen  sich  die  Sirenenbüdungen  durch  Mangel 
einer  Arterie  im  Nabelstrang  aus,  eine  Eigenart,  die  schon  lange 
bekannt,  oft  betont  worden  ist.  Ihr  Funiculus  umbilicalis  enthält  dann 
also  nur  eine  Schlagader  und  eine  Blutader;  erstere  kann  der  einen 
Arteria  iliaca  entspringen;  oder  sie  bildet  die  Fortsetzung  des  Stammes 
der  Bauchaorta  oder  sie  entspringt  selbständig  der  Aorta  abdominalis, 
wobei  sie  auf  dem  Weg  zum  Nabel  ähnlich  einer  Gekröseschlagader  oder 
der  Arteria  coeliaca  Zweige  an  Eingeweide  abgibt.  Man  hat  die  einfache 
Nabelschnur-Schlagader  der  Sirenen  zu  Unrecht  als  Dotterarterie  deuten 
wollen  (Weigert,  Kuliga).  Westphalen,  Geipel  und  Saupe,  Sternberg 
und  Politzer,  sowie  Feller  und  Sternberg  danken  wir  die  Einsicht, 
,,daß  bei  den  Sirenen  der  Nabelstrang  in  normaler  Weise  aus  dem  Bauch- 
stiel und  Dotterstiel  gebildet  wird  und  daß  sowohl  die  Annahme,  es  liege 
bei  ihnen  eine  primäre,  omphaloide  Plazentation  vor,  als  auch  die  Anschau- 
ung, der  Dotterkreislauf  übernehme  sekundär  die  Leistungen  des  Nabel- 
kreislaufes, falsch  sind.  Die  Sirenen  stehen  vielmehr  ebenso  wie  andere 
menschliche  Embryonen  bereits  in  frühen  Entwicklungsstufen  durch  den 
Bauchstiel  und  durch  die  Nabelgefäße  mit  der  Plazenta  in  Verbindung." 
Es  kann  aber  bei  ihnen  nach  Darlegungen  von  Geipel  und  Saupe  die 
sonst  „erfolgende,  kaudalwärts  gerichtete  Verschiebung  der  ursprünglich 
im  Bereiche  der  späteren  Brustsegmente  gelegenen  Abgangsstelle  der  Nabel- 
arterie von  der  Aorta  nicht  in  demselben  Ausmaße  wie  bei  normalen 
Embryonen  vor  sich  gehen.  Die  Abgangsstelle  der  Nabelarterie  kann  daher 
bei  Sirenen  später  im  Bereiche  der  Bauchaorta  liegen.  Die  Tatsache,  daß 
in  manchen  Fällen  die  einfache  Nabelarterie  Zweige  an  den  Verdauungs- 
schlauch abgibt,  erklärt  sich  daraus,  daß  sich  die  kranial  gelegenen  ven- 
tralen Aortenäste,  aus  denen  sonst  nur  die  Darmarterien  entstehen,  bei 
den  Sirenen  auch  zu  Nabelgefäßen  umbilden  und,  wie  sonst  die  ursprüngüch 
paarigen  Darmarterien,  zu  einem  einheithchen  Gefäße  verschmelzen"  (Feller 
und  Sternberg). 

Die  Tatsache,  daß  sirenoide  Mißbildungen  meist  nur  zwei  Blutgefäße  im  Nabelstrang 
führen,  soll  man  nicht  zur  Voraussetzung  im  umgekehrten  Sinn  machen!  Es  gibt  auch 
Früchte  mit  zwei  Gefäßen  in  der  Nabelschnur,  die  keine  Zeichen  der  Sirenoidie  darbieten, 
wie  ich  jüngst  bei  einem  an  Wirbelsäule,  Becken  und  Beinen  wohlgestalteten  arhinenzephalen 
Zyklopen  gesehen  habe.  —  Anderseits  habe  ich  in  diesen  Tagen  eine  anchipodale  Frucht 
mit  mittlerem  Bauchbruch,  Darm-Blasen-Geschlechtsspalte  und  mit  Spaltbecken  be- 
obachtet, die  in  ihrem  sehr  dünnen  Funiculus  umbilicalis  nm-  die  Nabelvene  führte,  während 
eine  Nabelarterie  seitlich  vom  extrophierten  Blasenfeld  dort  in  die  Basis  der  Plazenta 
innerhalb  einer  amnio-peritonealen  Mantelschicht  bzw.  der  Bruchsackwand  überging, 
wo  sich  der  Bauch-  bzw.  Nabelbruchsack  (=  Hülle  des  Exocöloms)  vom  Mutterlnichen 
abhob. 
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Den  genannten  Besonderheiten  schließen  sich  andere  an,  die  nicht  ganz 
regelmäßig  gefunden  werden,  aber  doch  nicht  selten  sind,  z.  B.  die  Tat- 
sache einer  Vergesellschaftung  der  Symmehe  mit  offener  oder  geschlossener 
Rhachischisis  dorsalis,  dorsolumbalis  oder  lumbosacralis  (Arnold).  Ich 
selbst  habe  dies  mehrfach  beobachtet,  ebenso  Feller  und  Sternberg.  Aus 
unserer  Fig.  226  erhellt  ferner  das  Vorkommen  von  Bauch-  oder  Nabel- 
schnurbrüchen  bei  Sirenen  (Bouaire  und  Brac). 

Unsere  Betrachtung  konnte  an  den  eben  geschilderten  nur  scheinbar 
begleitenden  Mißbildungen  der  Sirenen  nicht  vorübergehen,  wenn  wir  in 
diesem  Kapitel  auch  die  Eigentümlichkeiten  der  Gliedmaßen  besonders  ins 
Auge  fassen  wollen.  Was  die  Feststellungen  am 
Skelett  der  Symmelie  anbelangt,  so  geht  schon 
aus  der  von  J.  Geoffroy-St.  Hilaire  und  von 
Foerster  gewählten  Gradeinteilung  Wesentliches 
hervor.  Unsere  äußerlichen  Darstellungen  in  den 
Figg.  222—229  besagen  mehr  als  Beschreibungen.  Die 
heute  erleichterte  Kenntnis  des 
Skelettverhaltens  durch  Röntgen- 
bildgewinnung  (Eymer,  Dorland- 
Hubeny)  bestätigt,  was  man  früher 
mühsam  präparatorisch  feststellte: 


Fig.  236. 


Fig.  237. 


Fig.  236.  Skelett  der  symmetrischen  Sirene  von  Pol,  von  vorne  und  von  der 
linken  Seite  gesehen. 

Fig.  237.  Kniegelenke  der  PoLSchen  Sirene  eröffnet;  von  hinten  her  gesehen. 


Im  Fall  des  konisch  endenden  Sympus  apus  ist  ein  zu  einem  Stück  verschmolzenes, 
meist  verbreitertes  Femur  vorhanden.  Ihm  hängt  eine  proximal  vielleicht  gut  aus- 
gebildete einzelne  Tibia  an  (M.  Koch,  Peters,  Moorhead)  oder  man  findet  als  Fort- 
setzung der  verschmolzenen  Beinanlagen  nur  kümmerhche,  axial  gestellte,  geghederte 
Knochenstäbchen  (Angenete).  Anderseits  kann  aber  bei  einem  Verschmelzungsfemur 
und  einer  einzigen  Tibia  über  einer  kümmerlichen  Fußwurzel  eine  beschränkte  Fußbildung 
ersehen  werden,  die  eventuell  nur  in  einer  Zehe  endet  (Clauss).  Ferner  ist  es  möglich, 
daß  sich  an  das  gemeinsame,  distal  verbreiterte,  in  Doppelkondylen  endende  Femur  zwei 
Tibien  ansetzen,  die  wie  in  unseren  Fig.  229  u.  233  ungleich  gestaltet  sind  (Vrolik)  oder 
die  ihrerseits  wieder  in  eine  gemeinsame  Fußanlage  auslaufen  (Gebhard,  Labougle  und 
Regnier).  Sie  können  der  Wadenbeine  ganz  entbehren  (0.  Veit).  Dagegen  sind  ge- 
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trennte  Fibulae  gewöhnlich  jenen  Fällen  eigentümlich,  in  denen  sich  unter  der  Symniehe 
auch  zwei  getrennte  Femora  verbergen;  aber  selbst  da  kann  eine  Verschmelzung  zu  einem 
gemeinsamen,  mittelständigen  Wadenbein  vorkommen,  wie  dies  Rainer  bei  einer  sieben- 
zehigen  bipodalen  Symmehe  abbildete,  und  wie  es  namentlich  beim  Sympus  monopus 
öfter  gesehen  worden  ist  (Lange).  Aus  Fig.  236  [einer  von  Pol  untersuchten  Sirene  ,,P.l"] 


Fig.  238.  Röntgenbild  des  in  Fig.  225  dargestellten  bipodalen  Sirene  (^/s  nat.  Gr.). 
Kein  Segmentausfall  der  Wirbelsäule.  Vollständiges  Kreuzbein,  das  stark  lordotisch  an- 
geordnet ist.  (Mainzer  Beobachtung;  Präparat  der  dortigen  Hebammenlehranstalt.) 

ist  dies  schön  zu  ersehen.  Man  beachte  dabei,  wie  sich  die  Kniegelenke  asymmetrisch 
den  Raum  Verhältnissen  anpaßten.  Die  Kniescheiben  waren  also  in  der  Richtung 
ihrer  Lage  verschieden  angeordnet;  im  wesentlichen  sahen  sie  nach  außen  (vgl.  dazu  auch 
Fig.  237).  In  Frädrichs  Fall  einer  Rostocker  Sirene  mit  der  Ausbildung  eines  einzigen, 
recht  starken  medial  angeordneten  Wadenbeins  (bei  ähnlichen  Oberschenkel-  und  Becken- 
verhältnissen) lagen  die  Kniegelenke  symmetrisch.  Uebrigens  können  die  Kniescheiben, 
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je  nach  dem  Verhalten  des  Femurendes  und  der  entsprechenden  Tibienbildung,  als  einfache 
"Patella  (Dieckerhoff),  als  Doppelpatella  (Boerhave)  oder  als  getrennte  Patellen  (An- 
genete)  vorhanden  und  dorsalwärts  angeordnet  sein.  Mangel  der  Patella  kommt 
vor;  er  ist  beim  Sympus  apus  mit  rudimentärer  Tibia  leicht  begreiflich. 

Für  die  Füße  gilt  streng,  wenn  sie  beide  entwickelt  ■wurden,  daß  ihre  Fersen  bzw. 
ihre  lateral  mehr  oder  weniger  ineinander  übergehende,  gemeinsame  Sohle  ventralwärts 
sieht  imd  daß  die  großen  Zehen  lateral,  die  kleinen  medial  angeordnet  erscheinen.  (Schon 
hier  sei  bemerkt,  daß  es  bei  Doppelbildungen  Symmelievorkommen  gibt,  bei  denen  diese 
Anordnung  nicht  zutrifft!  Jene  Fälle  gehören  auch  keineswegs  in  den  Betrachtungskreis 
der  Sü-enen!    Vgl.  S.  588.) 


Fig.  239  u.  240.  Becken  der  in  Fig.  238  röntgenographisch  wiedergegebenen  bipodalen 
Sirene  in  Rück-  und  Seitenansicht.  Die  unteren  Schambeinäste  sind  von  den  zu  einem 
Stück  verschmolzenen  Sitzbeinhöckern  ab  zu  einer  Spange  vereinigt,  die  sich  in  der  Mittel- 
linie von  unten  nach  vorn-oben  zu  einer  schnabelartig  vorspringenden  Schambeinspitze 
erheben.  Leider  ist  bei  der  Präparation  das  knorpehge  vollständig  vorhandene,  stärkst 
nach  hinten  vorspringende  Steißbein  abgebrochen  worden;  man  sieht  in  der  Rückansicht 
die  Stelle  seines  Abbruches.  Natürhche  Größe.  (Eigene  Beobachtung  in  Mainz.) 

Sehr  wesentlich  ist  die  Gestaltung  des  Beckens  bei  sireniformen 
Früchten.  Ich  lasse  in  dieser  Hinsicht  zunächst  Langer  sprechen: 

,,Am  Becken  werden  von  allen  Autoren  Veränderungen  beschrieben,  und  zwar  eine 
Verlagerung  und  Verschmelzung  der  Beckenknochen  bis  zu  einer  nicht  mehr  unterscheid- 
baren Knochenmasse,  die  an  Stelle  des  eigentlichen  Beckens  tritt.  In  den  meisten  Fällen 
finden  wir  eine  Verschmelzung  der  Ossa  ischii,  die  dadurch  die  Beckenhöhle  aus- 
füllen resp.  in  zwei  enge  Teile,  eine  vordere  und  eine  hintere  Höhle  teilen;  die  Ossa  ilei 
sind  je  nach  dem  Grade  der  übrigen  Beckenveränderungen  nach  außen  aufgeklappt,  so 
daß  die  ventrale  Konkavität  in  den  meisten  Fällen  einer  völhgen  Konvexität  Platz  macht. 
Auch  die  Ossa  pubis  und  die  Symphyse  zeigen  in  allen  Fällen  entsprechende  Befunde. 
Die  Gelenkflächen  für  die  Femora  zeigen  je  nach  dem  Grade  von  Becken-  und  Ex- 
tremitätmißbildungen  entsprechende  Abweichungen  vom  Sitz  an  normaler  Stelle  und 
normaler  Ausbildung  der  Gelenkpfanne  bis  zur  Verschmelzung  zu  einer  einzigen  und  Ver- 
lagerung auf  die  Unterfläche  des  durch  die  Verschmelzung  der  Ossa  ischii  zustande  ge- 
kommenen Knochens." 


Fig.  239. 


Fig.  240. 
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Als  Beispiel  eines  Sirenenbeckens  mit  getrennten  Hüftpfannen 
kann  die  von  mir  näher  untersuchte  in  Fig.  239  u.  240  wiedergegebene 
Pelvis  in  versa  gelten,  deren  Träger  im  Röntgenogramm  der  Fig.  238  dar- 
gestellt ist. 

In  diesem  Fall  war  zu  sagen,  daß  infolge  einer  ungewölinlichen  Wachstumsrichtung 
im  Sinne  einer  Drehung  der  Hüftbeine  im  jeweiligen  Ileosakralgelenlc  um  Achsen,  die 
in  sagittaler  Richtung,  etwa  senkrecht  zur  Längsachse  des  Os  sacrum,  gedacht  werden 
müssen,  der  Angulus  pubis  gleich  0°  wurde,  d.  h.  die  aufsteigenden  Schambeinäste  bis 
zu  den  Tubera  ossium  ischii  ver- 
schmelzen mußten.  Wie  das  Röntgen- 
bild zeigt,  war  im  vorhegenden  Becken 
diese  Verschmelzung  nur  eine  knor- 
pehge.  Man  erkennt  im  Röntgenbild 
(Fig.  238)  innerhalb  der  Knorpelhülle 
die  zwei  Ossa  ischii  und  die  Knochen- 
stücke der  Ossa  pubis  als  deuthch  ge- 
trennte Anlagen.  Aber  nicht  nur 
die  Auswärtsneigung  der  Hüftbeine 
mit  dem  Gelenkpunkt  in  der  Ileo- 
sakralverbindung,  auch  die  Becken- 
neigung war  pathologisch  übertrieben 
infolge  einer  sehr  starken  lumbalen 
Lordose,  welche  sich  mit  ganz  ge- 
ringer Andeutung  eines  Promontoriums 
in  das  Kreuzbein  hinein  fortsetzte, 
das  im  übrigen  gut  gebildet  war.  Es 
zeigte  keine  konkave  Vorderfläche. 
Wie  stark  die  Außen-  und  Rückwärts- 
rotation der  Hüftbeine  beim  Wachs- 
tum zur  Geltung  kam,  das  bewiesen 
die  ihrerseits  auch  wieder  maximal 
nach  außen  rotierten,  mit  den  Troch- 
anteren  nach  der  Medianlinie  orien- 
tierten Femora,  deren  Hüftgelenks- 
pfannen sich  nach  hinten  öffneten. 
Auffälhg  war  endUch  die  etwas 
schwächere  Ausbildung  der  ganzen 
rechten  Seitenbeckenknochen.  Eine 
SkoKose  des  Achsenskelettes  oder 
Spaltbildungen  derselben  bestanden 
nicht.  Auch  war  keine  Spaltbildung 
im  Rumpf  des  Fetus  vorhanden,  der 
sich  in  bereits  seziertem  Zustand  als 
altes  Spiiituspräparat  ohne  Eingeweide 
und  ohne  Notizen  über  den  seiner- 
zeitigen Obduktionsbefund  in  der 
Sammlung  der  Mainzer  Hebammen- 
lehranstalt vorfand. 


Fig.  241. 


Fig.  242. 

Fig.  241  u.  242.  Becken  einer  sympodalen 
Sirene  ,,P.  1"  mit  engst  nachbarlicher  Anord- 
nung der  Hüftpfannen,  die  nach  unten,  rück- 
wärts sehen.  I  =  Ansicht  von  vorne  und  etwas 
von  oben  her.  II  =  Ansicht  von  unten.  Hier  sieht 
man  unmittelbar  in  die  Hüftpfannen  hinein. 
(Beobachtung  und  Bild  von  R.  Pol.) 


Seltener  scheinen  jene  Fälle 
zu  sein,  deren  Hüftpfannen 
so  stark  nach  unten  hin  einander  sich  näherten,  daß  sich  ihre 
Ränder  berühren.  Die  Folge  dieser  engsten  Azetabulumnachbarschaft 
wirkt  sich  in  einer  proximalen  Verschmelzung  (im  Rollhügelabschnitt) 
der  Oberschenkelknochen  aus. 

Durch  die  Güte  von  Prof.  Pol  (Kassel)  kann  ich  in  den  Figg.  241  u.  242  die  Verhältnisse 
einer  sympodalen  Sirene  mit  derartigen  Veränderungen  an  Becken  und  Femora  wieder- 
geben. Die  Einzelheiten  der  zugehörigen  Frucht  sind  weiter  nicht  veröffentlicht;  die 
ihren  Maßen  nach  (Mento-Okzipital-Umfang  des  Kopfes  35  cm)  offenbar  reife  Frucht 
zeigte  in  der  Nabelschnur  statt  zweier  nm-  eine  Schlagader.  Da  die  Organe  des  Bauches 
und  der  Brust  entfernt  waren,  ließ  sich  darüber  nichts  aussagen,  auch  nicht  über  die 
Geschlechtsverhältnisse.  —  Was  das  Becken  anbelangt,  so  fehlte  das  Steißbein, 
wählend  das  Os  sacrum  den  Eindruck  hinterer  Rhachischisis  machte.  [Da  fremde  Hände 
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Fig.  243. 


hier  präparierend  vorgegangen  waren,  ist  die  Feststellung  der  Rhachischisis  nicht  ganz 
zweifelsfrei  erfolgt.]    Die  Dornfortsätze  der  I.endenwirbelsäule  waren  knorpeh'g.  Das 

Promontorium 
sprang  nur  wenig  vor. 

Ganz  entspre- 
chende Beckenver- 
hältnisse hat  unter 
meinen  Augen  jüngst 
Frädrich  an  einer 
Rostocker  Sirene 
durch  Präparation 
festgestellt. 

Als  Beispiel 
eines  Sirenen- 
beckens mit 
verschmolze- 
ner, also  ein- 
heitlicher 
Hüftpfanne  sei 
auf  die  Fig.  231 
bis  235  verwie- 
sen ;  noch  deut- 
licher geht  die 
Eigenart  solcher 
inverser  Becken^) 
aus  den  kla- 
ren, etwas  sche- 
matisierten Fi- 
guren von  Otto 
Veit  hervor,  die 
hier  in  den  Figg. 
243—245  beige- 
geben sind. 

Besondere  Auf- 
merksamkeit ver- 
langt bei  der  Ana- 
lyse von  Sirenen- 
bildungen die  Be- 
trachtung der 

Wirbelsäule, 
insbesondere  ihres 
unteren  und  un- 
tersten Abschnit- 
tes. Auch  hier 
sei  zunächst  wie- 
der Langer  das 
Wort  erteilt: 


11- 


Fig.  244. 


Fig.  245. 


Fig.  243.  Symmehsches  Bein  mit  Beckengürtel  von  vorn 
gesehen.    (Nach  0.  Veit.) 

Fig.  244.  Becken  derselben  symmelischen  Frucht  nach 
Entfernung  des  Beins  von  vom  gesehen.  (Nach  0.  Veit.) 

Fig.  245.  Symmelisches  Bein  (oberer  Abschnitt)  desselben 
Falles  von  der  linken  Seite  gesehen.  (Nach  0.  Veit.) 

Erklärung  zu  Fig.  243 — 245:  1  Os  ilei,  2  Spina  oss.  il.  ant. 
sup.,  .3  Foram.  ischiad.,  4  Acetabulum,  5  Ram.  sup.  ossis  pud., 
6  Foram.  obturat.,  7  Symphysis,  S  Femur  9  Trochant.  maj., 
10  Trochant.  min.,  11  Patellae,  12  Tibiae,  13  Tarsus,  U  Meta- 
tarsus,  15  Phalanx  basalis. 


„An  dem  distalen 
Ende  der  Wirbelsäule 
finden  wir  in  fast  allen 
Fällen  Störungen  in 


1)  Die  Benennung  stammt  von  Ahlfeld  für  den  Gestaltungsfehler,  der  zustande 
kommt  durch  die  förmlich  seitUch  und  rückwärts  „geklappten",  frontal  nach  außen  ge- 
richteten Darmbeinschaufeln  und  die  nach  rückwärts  orientierten  Hüftgelenke  mit  Aus- 
wärtsdrehung der  Oberschenkel. 
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der  Alllage  der  Lumbal-  und  Sakralteile,  teils  ein  völliges  Fehlen  der  Lendenwirbel  und 
des  Kieuzbeins  (Astrahan,  Abramow-Rjesanow  und  Arnold),  teils  eine  rudimentäre 
Anlage  (Kuliga,  Clauss,  Ahlfeld),  teils  ein  Offenbleiben  des  Sakralkanals  (Gebhard  LF. 
Vrolik,  Angenete),  teilweise  ein  zwar  vorhandenes,  aber  nach  hinten  und  aufwärts  um- 
gebogenes, dorsal  konkaves  Kreuzbein  (Levy,  Vrolik,  Angenete).  Die  geringsten  Ver- 
änderungen zeigt  das  Kreuzbein,  ebenso  wie  das  Becken,  bei  den  sich  dem  normalen  Ver- 
halten am  meisten  nähernden  Veränderungen  des  Sympus  dipus  und  den  Uebergangs- 
stadien  zu  diesem.  So  beschreibt  Cruveilhier  in  einem  Fall  ein  normales  Kreuzbein 
und  bei  Cichorius 
finden  wir  im  Rönt- 
genogramm  nur  eine 
Verschiebung  derWii- 
belknochen  und  eine 
undeutliche  Trennung 
voneinander." 

Hier  wäre  fer- 
ner der  von  M.  Koch 
beschriebene  Fall  zu 
nennen.  Meine  in 
Fig.  238  wiederge- 
gebene Beobachtung 
läßt  ebenfalls  eine 
intakte ,  allerdings 
falsch  geschwungene 
Wirbelsäule  erkennen 
(vgl.  Fig. 239  u.  240!). 
In  solchen  Fällen  ist 
immerhin  doch  die 
Topik  der  Articu- 
latio  sacroiliaca 
verändert;  die  Darm- 
beine erscheinen  ge- 
wissermaßen so  nach 
außen  und  unten  ge- 
kippt, daß  sich  die 
Sitzbeinhöcker  be- 
rühren mußten,  die 
aufsteigenden  Schani- 
beinäste  sind  zu  einem 
einzigen  oder  zu  zwei 
einander  berührenden 
parallel  verlaufenden 
Spangenbogeii  vom 
Sitzbeinkhimpen  zur 
Symphj'se  hin  ver- 
einigt, wie  dies  oben 
die  Bilder  zeigen. 

DieFigg.  247a 
und  b  aus  meinem 
eigenen  Beobach- 
tungskreis tun 

Verhältnisse  gestörter  Bildung  des  Wirbelsäulcncndes  bei  bi- 
podalen  Sirenen  dar. 

Sehr  bedeutungsvoll  sind  für  die  Klärung  der  Sirenenverhältnisse 
Untersuchungen  geworden,  welche  A.  Feller  und  Sternberg  im  Rahmen 
ihrer  Studien  zur  Kenntnis  der  Wirbelsäulen  -  Fehlbildungen  durch- 
führten. Sie  haben  sich  über  den  vollständigen  Mangel  der  unteren  Wirbel- 
säulenabschnitte und  seine  Bedeutung  für  die  formale  Genese  der  sogenannten 
Defektbildungen  des  hinteren  Körperendes  ausgesprochen  und  sind  dabei 
eingehend  auf  die  Verhältnisse  der  Symmeliebildung  der  Sirenen  zu 
sprechen  gekommen.  Schon  aus  der  kurz  zusammengedrängten  Ueber- 
schrift  ergibt  sich,   daß  die  Symmehe  nur  eine  Teilerscheinung  eines 


Fig.  246.  Röntgenbild  der  in  Fig.  226  dargestellten  bipodalen 
Sirene  mit  Mangelbildung  des  Kreuzbeines.  Zugleich  bestand  eine 
Spina  bifida  cervicaUs  occulta,  Aihinenkephalie  mit  Oberlippen- 
spalte, linkseitiger  Radiusmangel  und  ein  Nabelschnurbruch. 
(Beobachtung  des  Path.  Inst.  Innsljruck.) 
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größeren  Gebietes  darstellt.  Man  kann  dies  größere  Gebiet,  das  bereits 
Arnold  erkannt  hatte,  das  später  dann  Lange  zu  beackern  begonnen, 
das  auch  Anders  im  Rahmen  seiner  Bearbeitung  der  Kloakenmißbildungen, 
Gg.  B.  Gruber  bei  Bearbeitung  von  Schizosonien  und  von  Fällen  miß- 
bildeter  fetaler  Becken  in  Hinsicht  auf  die  nahe  VerAvandtschaft  mit  den 
Sirenen  streiften,  kui'zum  als  ,, Fehlbildungen  mit  sogenannten  De- 
fekten (d.  h.  mit  mangelhafter  Entwicklung)  des  hinteren 
Körperendes"  benennen,  wie  dies  Feller  und  Sternberg  taten.  Dabei 


Fig.  247.  Becken  einer  bipodalen  Sirene.  Schwere  Mangelbildung  des  Ki'euz-  und 
Steißbeins,  unvollständige,  d.  h.  weitgehend  knoi-pelige  Sakroiliakalverbindung.  (Path. 
Inst.  Göttungen  S.  27/32.  MO.  218.  Nat.  Gr.  —  Dies  Becken,  das  Herr  Privatdozent 
Dr.  Blume  anatomisch  auspräparierte,  entstammt  der  auch  von  Birnbaum  in  seiner 
Fig.  39  und  auf  der  zugehörigen  Röntgenbild-Tafel  unter  Fig.  2  dargestellten  Sirene.) 

a)  Ansicht  von  vorn;  b)  Ansicht  von  hinten. 

zeigt  sich,  daß  andere  Mißbildungen  mit  mehr  oder  weniger  ausgesprochener 
Kümmerform  eines  oder  beider  Beine,  daß  Früchte  mit  eigenartig  verdrehter 
Haltung  der  beiden  Oberschenkel  oder  eines  einzelnen  Beines,  während 
das  andere  völlig  fehlt,  den  typischen  Sirenen  im  Wesen  verwandt  sind. 
In  diesem  Sinn  wurden  schon  früher  mancherlei  Mißbildungsfrüchte  als 
„sireniform"  bezeichnet  oder  direkt  als  ,, Sirenen"  benannt,  ohne  daß  sie 
durch  Symmelie  ausgezeichnet  waren  (Lange,  Kuliga). 

Hier  ist  das  von  Vrolik  auf  Tafel  71  seines  Atlas  als  Beispiel  einer  ,,Sympodie" 
benannte  Vorkommnis  einschlägig;  seine  Benennung  ist  durchaus  falsch,  obgleich  Becken- 
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mißstaltung  mit  den  auswärts  rotierten  Hüftpfannen  die  nahe  Verwandtschaft  mit  dem 
echten  Sirenenbecken  dartut.  In  der  Tat  scheint  Vrolik  hier  ein  nomenklatorischer 
Intum  unterlaufen  zu  sein;  denn  im  holländischen  Begleittext  nennt  er  dieselbe  Frucht 
der  Tafel  71  „.Sirenivorm  in  den  allerminsten  Graad".  Eine  weitere,  sehr  lehneiche  Be- 
obachtung zweibeiniger  sireniformer  Mißbildung  gibt  er  unter  detaillierter  .Schilderung 
auch  des  Beckens,  das  gesondert  abgebildet  ist,  auf  Tafel  81 ;  diese  Frucht  bot  einen  Kloaken- 
zustand  dar;  der  Fig.  6  auf  Tafel  81  nach  zu  scldießen  lief  der  Harnblasenanteil  der  Kloake 
in  einen  Harngang  aus. 

Man  sprach  in  derlei  Fällen  (leider)  auch  von  ,,Pseudosirenen".  Alle 
diese  Benennungen  sind  wenig  glücklich.  Wir  wollen  sie  vermeiden  und 
sprechen  von  ihnen  mit  Feller  und  Sternberg  als  von  ,,sirenenähnliehen" 
Mißbildungen  mit  der  Fachbezeichnung  „Sirenoide".  Im  allgemeinen 
pflegen  auch  die  „Sirenoiden"  in  der  Nabelschnur  nur  eine  Arterie  und 
eine  Vene  zu  führen.  Das  kann  als  Zeichen  für  die  Beurteilung  gelten,  muß 
aber  wohl  nicht  so  sein,  eine  Klausel,  die  verständlich  ist,  wenn  man  sich 
dessen  erinnert,  daßFRÄDRiCH  an  einer  sympodalen  Göttinger  Sirene  3  Nabel- 
gefäße fand. 

Wir  können  uns  gleichwohl,  wie  mir  scheint,  mit  geringen  Ergänzungen 
den  sehr  fördernden  Forschungsergebnissen  von  Feller  und  Sternberg  an- 
schließen^): Als  echte  Sirene,  Sympodie  oder  Symmelie  gelten  uns  nur 
jene  Früchte,  bei  denen  durch  Störung  der  Wachstumsrichtung  der  hinteren 
(unteren)  Extremitätenknospen,  meist  infolge  symmetrischen  Mangels  in  der 
kaudalen  Wirbelsäulenanlage  eine  einheitliche  konische  hintere  (untere)  Glied- 
maße zustandekam,  die  gleichwohl  ehemals  das  ganze  Zellgut  für  eine  paarige 
Anlage  der  Beine  umschloß.  —  Daneben  gibt  es  aber  auch  ,,Monopodien", 
dadurch  zustandegekommen,  daß  ein  halbseitiger,  d.  h.  asymmetrischer 
Mangel  (sogenannter  „Defekt")  im  hinteren  Rumpfabschnitt  gegeben  war. 
Sie  fallen  aus  dem  Rahmen  dieser  sirenoiden  Gruppe,  wenn  sie  so  sehr 
durch  lateralen  Bildungsmangel  der  hinteren  Gliedmaßenanlage  zustande 
kamen,  daß  Abkömmlinge  mittelständiger  Anlagen  nicht  verändert  sind; 
wenn  also  Bauchstiel  (Nabelschnur)  und  Harnorgane  ganz  in  Ordnung  sind, 
ist  der  Monopode  gewiß  nicht  sirenoid.  Ist  dagegen  der  Funiculus  umbilicalis 
monoarteriell  versorgt,  findet  sich  daneben  gar  noch  eine  Mangelbildung 
im  Harn-  und  Geschlechtsapparat  oder  in  der  Mastdarmgestaltung,  dann 
gehört  das  Vorkommnis  den  Sirenoiden  zu;  man  wird  dann  von  sirenoide r 
Monopodie  sprechen. 

Im  Abschnitt  über  Hyperplasie,  Peromelie  und  Anielie  dieses  Buches  ist  eine  ent- 
sprechende Mitteilung  von  Rainer  erwähnt,  die  als  solche  ,, sirenoide  Monopodie"  gelten 
kann;  sie  ließ  im  Nabehest  2  Gefäße  (1  Vene  und  1  Aiterie),  sowie  den  Urachus  erkennen, 
freilich  die  in  Rainers  Originalarbeit  noch  sehr  zuversichtlich  ausgesprochene  Mei- 
nung, der  ,, Oberschenkeldefekt"  sei  wohl  amniotischer  Natur,  ist  nicht  bewiesen  und 
ist  nicht  beweisbar;  nach  dem,  was  wir  heute  wissen,  muß  man  mit  höchster  Wahrschein- 
Uchkeit  die  Kümmerform  der  r.  Extremitätenanlage,  ebenso  wie  den  Mangel  der  Harn- 
organe in  der  von  Rainer  beschriebenen  Frucht  als  endogenen  Formfehler  auffassen.  — 
Vgl.  auch  Ahlfelds  Mitteilung  über  einen  Monopus  mit  Mangel  der  äußeren  Genitalien 


1)  Nur  insofern  weiche  ich  bewußt  von  ihnen  ab,  als  es  zu  Mißverständnissen  führt, 
will  man  die  Bezeichnung  ,, Sirene"  auch  für  Störungen  im  Sinn  bilateral-symmetrischer 
Mangelhaftigkeit  des  hinteren  Körperendes  ohne  Symmelie  (Sympodie)  verwenden.  Feller 
u.  Sternberg  wären  hier  besser  nicht  Weigert  und  Lange  gefolgt;  sie  hätten  richtiger 
gehandelt,  das  Kind  stetig  beim  Namen  zu  nennen,  d.  h.  dort,  wo  keine  symmelische  Glied- 
maßenverschmelzung vorliegt,  von  Früchten  mit  symmetrischer  Mangelblildung 
der  hinteren  unteren  Körperhälfte  bei  nur  einer  Nabelarterie  zu  sprechen. 
Gar  nicht  mißverständlich  ist  es  dagegen,  sich  für  die  gesamte  Obergruppe  solcher  Art 
der  FELLER-STERNBERGSchen  Bezeichnung  ,, Sirenoide"  zu  bedienen.  Für  die  ,, Sirene" 
muß  meines  Erachtens  das  Gleichnis  des  einheitlich  erscheinenden  Fischschwanzes  Geltung 
behalten;  man  darf  den  Begriff  ,, Sirene"  nicht  zerteilen,  sondern  muß  sich  eben  anders 
ausdrücken,  wenn  den  Sirenen  verwandte,  andersgestaltete  Mißbildungen  vorliegen. 
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und  des  Afters  (S.  321  dieses  Buches!).  Auch  die  von  Nikolaus  München  mitgeteilte 
Beobachtung  einer  „Pseudosirene"  gehört  hierher.  Bei  ihr-  fehlte  der  rechte  Anteil  des 
Beckeru-ings  vollständig,  außerdem  noch  die  jN'iereii,  Ureteren  und  die  Harnblase,  sowie 
die  aus  den  Urnierengängen  hervorgehenden  Genitalteile,  während  die  Keimdiüsen 
auf  einer  Stufe  unvollkommener  Entwicklung  stehengeblieben  waren.  Ferner  bestand 
eine  Atresia  ani  et  recti.  und  außerdem  sehr  wahrscheinlich  eine  Persistenz  der  Kloake. 

Nicht  immer  er- 
scheint die  ,,Mono- 
podie"  so  schön  in 
der  äußeren  Gestalt, 
als  dies  für"  Rainers 
und  Münchens  Fall 
zutrifft:  Ich  habe  mit 
Emmi  Best  eine  als 
,,sireniform"  bezeich- 
nete Mißbildung  mit 
angeborener  mittlerer 
ßauchspalte,  okkulter 
Kloake  und  rechts- 
seitiger lumbo-sakraler 
Rhachischisis  beschrie- 
ben, deren  Aeußeres 
in  Fig.  248  zu  erken- 
nen ist.  Das  Becken 
dieser  Frucht  war  sehr 
unregelmäßig;  wir  ha- 
ben die  Fehler  der 
Lendenwirbelsäule,  der 
.Sakralgegend  und  der 
merkwürdig  verzerrten 
und  halbseitig  küm- 
merlichen Beckenform 
näher  beschrieben  und 
abgebildet  1).  Lenden- 
wirbelsäule und  Kreuz- 
bein waren  so  mangel- 
haft, daß  geradezu  eine 
bis  auf  100"  zu  be- 
messende, das  Becken 
nach  hinten  oben  he- 
bende Lumballordose 
entstellen  konnte.  Da- 
durch waren  die  Hüft- 
pfannen nach  hinten 
oben  gewendet,  der 
besser  gebildete  Ober- 
schenkel war  nach 
außen  gerollt.  —  Ein 
ganz  ähnliches  Ver- 
halten der  Beine  zeigt 
die  Abbildung  eines 
mit  Bauchbruch  be- 
hafteten Fetus  der 
Göttinger  Bildersamm- 
lung, die  in  Fig.  249a 
beigegeben  ist. 

Daß  übrigens  der- 
artige Fälle  auch  mit  den  sehr  eigenartigen  monoarteriell  benabelten  medialen  Schizo- 
somen  in  naher  Beziehung  stehen,  die  einerseits  mit  ventral  offener  Kloake  und  mit 
Bauchbruch,  anderseits  mit  Meningomyeloschisis,  mit  Spaltbecken  und  eigenartig  dorsal- 
wärts  geneigten  Darmbeinen  sowie  nach  hinten  gewendeten  Hüftpfannen  und  Beinen 
ausgezeichnet  sind,  lehrten  mich  eingehende  Untersuchungen  einschlägiger  Früchte 2). 


Fig.  248.  Frucht  mit  asymmetrischer  Mangelbildung  iles 
unteren  Rumpf endes.  Beckenmißstaltung  bei  rechtsseitiger 
lumbosakraler  Rhachischisis.  Verkümmerung  der  }•.  Becken- 
hälfte und  des  zugehörigen  Beines.  Früher  als  ,,sireniforme" 
Mißbildung  benannt.  Nach  Fellers  und  Sternbergs  Nomen- 
klatur handelt  es  sich  um  eine  ,,sirenoide  Monopodie".  Es 
bestand  vesikorektale  Kloake,  Analverschluß,  Cystennieren, 
Mangel  des  Uteras  und  der  Vagina,  Nabelschnur  mit  nur 
2  Gefäßen.    (Nach  Gri'ber  und  Best.) 


1)  Vgl.  Gruber.  Fetale  Mißbildungsbecken.  Arch.f.Gynäk.  Bd.  118,  S.618  (Fall  IH 1). 

2)  Vgl.  auch  die  Figuren  141, 142,  153  in  Bd.  3,  Teil  III,  S.  529  u.  ff.  dieser  Morphol. 
der  Mißbildungen. 
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Beispielsweise  bot  das  in  Fig.  249  abgebildete  Kind  Beckenverhältnisse,  wie  sie  in  den 
nachfolgenden  Skizzen  (Fig.  250a — 250 d)  dargestellt  und  erklärt  sind;  seine  Nabelschnur 
enthielt  nur  zwei  Gefäße.  Frädrich  hat  für  den  von  Regitz  beschriebenen  Göttinger 
Fall  eines  entsprechenden  Schizosoma  dargetan,  daß  trotz  des  einseitigen  Arterienmangels 
in  der  Nabelschnur  Reste  des  Harnganges  bei  derartigen  Früchten  vorkommen  können. 

Treffliche  Darlegungen  über  die  Verwandtschaft  von  Schizosomen  mit  Sirenen 
bietet  die  Arbeit  von  Peter  GriInwald,  die  mir  während  der  Korrektur  dieses  Kapitels 
zur  Hand  kam.  Wie  die  aus  jener  Mitteilung  entnommene  Fig.  251  zeigt,  kann  der  mit 
Eventration  ausge- 
stattete Fetus  dui'ch- 
aus    einen  Sympus 
aufweisen,    der  in 
seiner  dorsalen  Ab- 
weichung der  GKed- 
maßenverschmelzung 
sehr  an  die  Haltung 
derBeine  jener  Frucht 
unserer  Fig.  248  er- 
innert. 

Die  oben  in 
Fig.  248  geschil- 
derte Form  der 

Mangelbildung 
(sogenannte  De- 
fektbildung) am 
hinteren  (unteren) 
Rumpfende  war 
ausgesprochen  bi- 
lateral symme- 
trisch. Sie  be- 
traf, um  Worte 
von  Feller  und 
Sternberg  anzu- 
wenden ,  ebenso- 
sehr ventrale  als 
dorsale  Anteile. 
Bei  derlei  Fehl- 
bildungen müs- 
sen die  hinteren 
Gliedmaßennicht, 
wie  es  im  Fall 
P.  Grün  WALDS 
aus  besonderen 
Gründen  einer  ge- 
waltigen ventral 
gerichteten  Ab- 
knickung  der  lum- 
bosakralen  Wir- 
belsäule zustande- 
kam, zu  einem  einheitlichen  Gebilde  verschmolzen  sein;  sie  sind  jedoch  in- 
folge der  durch  den  Mangel  der  unteren  Wirbelsäulenabschnitte  bedingten 
Formveränderung  des  Beckens  nach  außen,  in  manchen  Fällen  sogar 
nach  hinten  gedreht,  so  daß  die  Kniescheiben  seitlich  oder  nach  hinten 
gerichtet,  die  Kniekehlen  nach  der  Mitte  oder  nach  vorne  eingestellt  sind. 

Dazu  vergleiche  man  das  bei  Lesbre  (S.  75)  abgebildete  Kind  einer  Beobachtung 
von  HouEL  und  Broca  mit  sogenannter  Inversion  der  unteren  Gliedmaßen;  das  Kind 
trug  einen  Bauchbruch  zugleich  mit  Darm-Blasenspalte  und  eine  mit  Meningokystokele 

Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  i.  37 


Fig.  248a.  Schizosoma  sirenoides  mit  gewaltiger  Skoliose  und 
Lordose  des  untersten  Wirbelsäulenabschnittes.  Mangel  äußerer 
Geschlechtsmerkmale,  kein  After;  2  eigenartige  Hautzipfel  in  der 
jeweiligen  Leistengegend.  Verdrehung  des  mit  Klump-  und 
Hakenfuß  behafteten  Ik.  Beines.  Verkümmerang  des  r.  Beines. 
(Göttinger  P.  L  Bildersammlung.  Gezeichnet  von  Ed.  Kaufmann.) 
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ausgezeichnete  lumbo-sakrale  Spina  bifida.  Houel  gibt  eine  genaue  anatomische  Schilde- 
rung namenthch  aucli  der  Verhältnisse  an  der  auspräparierten  Wirbelsäule  und  am  völlig 
deviierten  Kreuzbein. 

Wenn  Feller  und  Sternberg  grundsätzlich  derartige  Schizosomen- 
früchte  mit  Spaltbecken  von  den  sirenoiden  Früchten  mit  vollständigem 
oder  unvollständigem  Mangel  des  Kreuzbeins  abtrennen  wollten,  so  täten 
sie  der  Natur  insofern  Gewalt  an,  als,  wie  das  Beispiel  (Fig.  250)  zeigt, 
jene  Schizosomen  mit  Bauchbruch  und  Spaltbecken,  soviel  ich  ersehen 


Fig.  249.  Weibliche  sirenoide  Frucht  mit  symmetrischer  Mangelbildung  des  hinteren 
(unteren)  Rumpfendes.  Bauch-,  Darm-,  Blasen-,  Beckenspaltung.  Rhachischisis  lumbo- 
sacraUs  posterior  occulta.  Dorsalflexion  und  Außenrotation  der  Beine.  (Nach  Fellers 
und  Sternbergs  Benennung  eine  ,, Sirene  ohne  Sympodie".  —  Beobachtung  von  Best 
u.  Gruber.) 

kann,  ebenfalls  durch  eine  einzige  Schlagader  im  Nabelstrang  und  durch 
mangelhafte  Kreuzbeinbildung  ausgezeichnet  zu  sein  pflegen^).  In  diesen 
Fällen  ist  die  Gestaltung  des  Beckens  freilich  eine  andere;  und  dafür  ist 
der  hier  gegebene,  besondere  Umstand  der  Symphysenkluft  nicht  zu  ver- 
gessen. Sie  bedingt  eine  andere  Richtungs Verschiebung  beim  Auswachsen 
der  pelvinen  Anteile  der  hinteren  Gliedmaßenknospen.  Gleichwohl  bedingt 
der  Fehler  in  der  Kreuzbeinanlage  gemeinsame  —  auch  den  sirenoiden 


1)  Man  muß  übrigens  nach  meiner  an  14  einschlägigen  Früchten  gemachten  Fest- 
stellung annehmen,  daß  Schizosomen  mit  Baucli-Blasen-Darmspalte  und  Dysplasie  des 
Genitales,  auch  wenn  sie  nicht  mit  einer  deutlichen  Myelomeningokele  ausgezeichnet 
sind,  immer  im  lumbosakralen  Wirbelsäulenabschnitt  einen  Bildungsmangel  aufweisen. 
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Früchten  ohne  gespaltene  Symphyse  —  eigentümliche  Verhältnisse.  Die 
Gelenkachsen  der  Acetabula  sehen  eher  nach  außen  rückwärts  als  seitlich 
vorne;  eine  Auswärts drehung  der  Femora  ist  die  Folge.  Den  Schizosomen 
fehlt  indes  die  Annäherung  der  Sitzbeine,  wie  schon  gesagt,  auf  Grund 
der  mangelnden  vorderen  Verbindung  der  seitlichen  Beckenhälften  durch 


Fig.  250c.  Fig.  250d. 


Fig.  250a.  Spaltbecken  der  Frucht  in  Fig.  249.  Ansicht  von  hnks  bei  keinerlei 
gelenkiger  Verbindung  zwischen  Os  sacrum  und  den  Ossa  ilei;  ^  =  atypische  Synchondrosis 
posterior  ossium  ilei. 

Fig.  250b.  Dasselbe  Becken  von  vome-oben  gesehen  nach  Wegnahme  des  Kreuz- 
beins,  y  =  Synchondrosis  ossium  üei  posterior. 

Fig.  250c.  Bhck  gerade  von  vome  auf  dasselbe  Spaltbecken  mit  dem  vor  der  rück- 
wärtigen Synchondrose  der  Ossa  ilei  gelegenen  Kreuzbein. 

Fig.  250d.  Untere  Hälfte  der  Wirbelsäule  des  in  Fig.  249  wiedergegebenen  Kindes. 
Ansicht  von  hinten.  Breite  Ehachischisis  lumbosacralis  posterior.  (Becken-Seitenknochen 
entfernt). 

die  gespaltene  Symphyse.  Anderseits  kann,  wie  die  von  R.  v.  Hülsen  be- 
schriebene Frucht  zeigt,  eine  Spaltung  des  Kreuzbeins  und  der  Symphyse 
so  stark  anders  gerichtete  Anordnungen  der  Beckenhälften  aufweisen, 
daß  trotz  ausladender  Darmbeine  die  Femora  stark  ventral  gebeugt,  die 
Kniescheiben  in  ordentlicher  Richtung  und  Lage  befunden  werden.  Es 
lassen  sich  eben  ganz  scharfe  Grenzen  und  Abschachtelungen  für  die  be- 
grifflichen Einteilungsversuche  derartiger  Mißbildungen  nicht  erreichen. 

37* 
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Natürlich  kann  anderseits  der  bilateral  symmetrische  Mangel  in  der 
Liimbosakralregion  auch  ohne  Bauchspalte  und  ohne  schwere  Behelligung 
der  Blasen-  oder  Mastdarmbildung  vorkommen.  Hier  sind  die  Vorkomm- 
nisse sogenannter  ,,Dyspygie"  ^)  einschlägig,  die  man  dann  wohl  als  sirenoid 
gelten  lassen  darf,  wenn  ihr  Nabelstrang  nur  2  Gefäße  enthält  oder  enthielt. 
Ein  Beispiel  beleuchten  Fig.  252  u.  253.  Das  Röntgenbild  zeigt  die  An- 
näherung der  Sitzbeine  des  Beckens  aneinander,  die  wesentlich  bedingt  wurde 
durch  denMangeleiner  gehörigen  Kreuzbeinanlage;  demgemäß  mußte 
auch  der  Abstand  der  nach  hinten  zusammengerückten  Darmbeine  und  folg- 
lich der  Hüftpfannen  geringer  sein  als  gewöhnhch.  —  Man  hat  in  solchen 
Fällen  auch  von  „Asakrie"  gesprochen^)  und  Leri  benannte  Menschen  mit 
solchem  Fehler  des  Wirbelsäulenendes  als  ,,Les  insacres".  Er  faßte  ihre 


Fig.  251.  19  mm  langer  menschlicher  Embryo  mit  Schizosoma  und  Eventration, 
sowie  mit  ausgesprochen  dorsal  gehaltener  Sympodie.   (Nach  P.  Grünwald). 

Erscheinungen  zusammen  in  einem  besonderen  Kapitel  der  „Dystrophie 
cruro-vesico-fessiere  par  agenesie  du  sacrum". 

Die  Becken  erw^achsener  Menschen  mit  angeborener  Dyspygie  sind 
von  etlichen  fälschlich  als  quer  verengte  Becken,  d.  h.  als  Becken  einer 
extrauterin  erworbenen  Besonderheit  aufgefaßt  worden;  Breus  und  Kolisko, 
bei  denen  sich  Hinweise  auf  einschlägige  Vorkommnisse  finden,  lehnten 
dies  mit  vollem  Recht  ab.  In  dyspygischen  Becken  darf  man  dagegen 
mit  Fellek  und  Sternberg  durchaus  eine  sirenoide  Besonderheit  ersehen. 
Ihrem  Vorschlag,  für  einschlägige  Vorkommnisse,  d.  h.  für  diejenigen 
sirenoiden  Fehlbildungen,  bei  welchen  im  Gegensatz  zur  Sympodie 
(Verschmelzung  der  hinteren  Gliedmaßen),    die  beiden  hinteren  Glied- 


1)  „Dyspj^gie"  (griech.)  heißt  ,, Gesäßfehler".  ,,dys"  =  schlecht;  „pyge"  =  Gesäß. 

2)  „Asakrie"  (lat.)  =  Zustand  ohne  Kreuzbein. 
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maßen  nur  einander 
genähert,  jedoch  nicht 
verschmolzen  sind,  die 
Bezeichnung  „Anchi- 
po  die"  zu  verwenden^), 
wird  man  sich  gerne 
anschließen. 


1)  „Anchipodie"  (grie- 
chisch) von  „anchi"  =  nahe 
und  „pus"  (Genit.  „podos") 
=  Fuß. 


Fig.  252a  u.  b.  Vorder 
und    Hinteransicht    einer  ? 
36  cm  langen  inienkephalen 
männlichen     Frucht  mit 
völligem  Kreuzbeinmangel, 
mit  Reduktion  der  Hais- 
und Brustwirbelsäule,  sowie 
der  Rippen,  ferner  mit  einer 
offenen  hinteren  Spina  bifida 
occipitocervicalis  und  mit 
einer    verborgenen  Rach- 
ischisis  posterior  der  eben- 
falls um    1  bis 
2    Wirbel  redu- 
zierten Lenden- 
wirbelsäule. Man- 
gel der  knöcher- 
nen Kreuzbein- 
anlage. (Leider 
wurde    bei  der 
Sektion  die  Brust- 
wirbelsäule zum 
Zweck  der  vor- 
deren Entfernung 
eines  Rücken- 
marks abschnittes 
schwer  beschä- 
digt.) Rückwärts- 
lagerung und  Aus- 
wärtswendungde  r 
Hüftpfannen ;  bei- 
derseits Pesvarus. 
Harnblase ,  Ge- 
schlechtsapparat 
und  Mastdarm  in 
Ordnung.  Links 
bestand  eine  Ku- 
chenniere mit  zwei 
Harnleitern,  de- 
ren einer  typisch 
mündete,während 
der  andere  amCol- 
liculus  seminalis 
sich  in  die  Harn- 
röhre öffnete. 
(Rath.  Inst.  Göt- 
tingen S.  272/28.) 


Fig.  252  a. 


Fiff.  252  b. 
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Hier  wäre  der  von  Kuliga  unter  dem  Titel  der  Sirenenmißbildung  beschriebene 
Fall  eines  weiblichen  Fetus  einzureihen,  der,  äußerKch  gesehen,  schon  durch  die  etwas  ge- 
spreizte und  flektierte  Stellung  der  Oberschenkel  mit  lateral  gerichteten  Kniescheiben 
auffiel  und  weder  Harn-  noch  Geschlechts-  noch  Darmöffnung  aufwies.  Auch  fehlte 
jede  Andeutung  einer  Raphe  perinaei.  Die  Skelettpräparation  ergab,  abgesehen  von  Un- 
regelmäßigkeiten der  Lendenwiibelsäule,  ein  aus  ursprünglich  .3  Wirbeln  bestehendes 
Sakrum  sowie  eine  eigenartige,  nach  außen  und  unten  erfolgte  „Aufklappung"  der  Becken- 
Seitenbeine,  wobei  sich  Tubera,  Corpora  und  Spinae  ossium  ischii  einander  bis  zur 
Berührung  näherten,  so  daß  die  Beckenhöhle  in  zwei  Teüe  geteilt  wurde  —  ganz  wie 

beim  typischen  Sirenenbecken.  — 
Vgl.  weitere  einschlägige  Vor- 
kommnisse von  Arnold,  Eise- 
nach, Faber,  Behn,  Raubit- 
SCHEK,  Weigert,  Br.  Wolff, 
GuRNEY  und  Heyfelder  — 
zusammengefaßt  in  der  Liste 
,,Sireniforme  Mißbildungen"  bei 
Lange  ! 

Feller  und  Stern- 
berg verweisen  auf  anchi- 
podale  Fälle  mit  Kreuz- 
beinmangel bei  Priedel, 
Drehmann,  Brailsford, 
FiTCH ,  sowie  Desfosses 
und  MoucHET.  Auch  bei 
Leri  finden  sich  einschlä- 
gige Schrifttumshinweise  auf 
Vorkommnisse  der  zahlen- 
mäßigen Minderung  von 
Kreuzsteißbeinwirbeln  bis 
zum  Bild  völligen  Mangels. 
Man  darf  nicht  vergessen, 
daß  derart  anchipodale 
Menschen  lebensfähig  sein 
können  (Brailsford,  Dreh- 
mann, Leri).  Durch  lehr- 
reiche Vorweisungen ,  die 
mir  Br.  Valentin  darbot, 
lernte  ich  Kinder  mit 
solcher  Mißbildung  in  der 
Sprechstunde  kennen.  Von 
einem  derselben  stammen 
die  Figg.  254  u.  255.  Wei- 
tere Hinweise  auf  das  nicht 
so  seltene  Vorkommen  einschlägiger  Beobachtungen  dyspygischer  Menschen 
finden  sich  bei  H.  Sternberg,  Goldhammer,  Hamsa  und  Girard. 

Es  ergibt  sich  also,  daß  sirenoide  Mißbildungen  nicht  nur  theoretisches,  sondern 
auch  praktisch  ärzthches  Interesse  erheischen.  Leri  hat  über  die  bei  ihnen  gesehenen 
Leistungsstörungen  Mitteilung  gemacht.  Unter  anderem  wies  er  darauf  hin,  „daß  meistens 
alles,  was  vom  Plexus  lumbalis  innerviert  werde  —  Patellarreflexe,  Genitalorgane  — 
kaum  oder  gar  nicht  gestört  sei ;  dagegen  sei  die  Störung  ausgesprochen  in  den  vom  Plexus 
sacralis  versorgten  Zonen  (Achillessehnenreflex,  Hamhaltung  usw.).  Wenn  natürhch 
neben  der  Agenesis  des  Sakrums  auch  noch  die  Lendenwirbel  nicht  angelegt  sind,  müssen 
die  Kniesehnenreflexe  fehlen.  Eine  Incontinentia  alvi  braucht  nicht  zu  bestehen  oder 
zeigt  sich  nur  in  Zeiten  von  Durchfällen  (Valentin). 

Die  dyspygische  (oder  sakrorudimentäre)  Beckenform,  bei  der  das  Kreuzbein  höchst 
mangelhaft  gebildet  ist,  ganz  fehlt  oder  in  seiner  Unvollständigkeit  durch  die  einander 
im  Bereich  der  hinteren  Darmbeindornen  berührenden  Hüftbeine  gänzlich  verdeckt  wird, 
ist  in  den  Kreisen  der  Geburtshelfer  unter  dem  Namen  LiTZMANNSches  Becken  bekannt; 


Fig.  253.  Röntgenbild  (nach  der  Sektion  ange- 
fertigt.) Anchipodale  Frucht  der  Fig.  24a  u.  b.  Bei 
1  ist  infolge  unsachgemäßer  Leichenöffnung  ein 
künstlicher  Verlust  von  Wirbelbestandteilen  erfolgt. 
Mangel  der  knöchernen  Kreuzbeinanlage.  Räumüch 
kümmerhche  Anordnung  für  eine  Sakralbildung.  Enge 
Nachbarschaft  der  Spinae  ossium  ilei  posteriores. 
Typus  des  ,,LiTZMANNschen  Beckens".  (P.  I.  Göt- 
tingen, Bildarchiv  448).        nat.  Größe. 
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es  entspricht  anehipodalen  Verhältnissen!  Sind  doch  die  Voraussetzungen  für  das  Lixz- 
MANNSche  Becken,  nämlich  Myelocystokele,  bzw.  Mangel  an  Wirbelbildungen  im  Kreuz- 
beingebiet, auch  die  kennzeichnende  Besonderheit  für  die  fetale  Anchipodie.  — 

Schematische  Einteihmgen  haben  immer  etwas  Beengendes !  Mein  Mit- 
arbeiter Fritz  Grünwaldt  untersuchte  eine  merkwürdige  zweibeinige,  ganz 
gewiß  anchipodale  Frucht  mit  schwerem  „Defekt"  der  r.  Beckenhälfte, 


Fig.  254.  Fig.  255. 


Fig.  254  und  255.  Vorder-  und  Rückansicht  eines  12jährigen  Mädchens  (S.  M.)  mit 
asakraler  und  lumbal  hypoplastischer  Wirbelsäule,  die  zugleich  stark  skoliotisch  ist.  In 
der  Vorderansicht  beachte  man  die  etwas  nach  außen  gewendeten  Kniescheiben,  obwohl 
die  inneren  Fußränder  einander  genähert  sind.  Die  Rückwärtsverschiebung  der  Hüft- 
gelenke, die  infolge  des  »Sakralmangels  etwas  mehr  nach  außen  rückwärts  gewendet  ange- 
ordnet sind,  bedingt  zwischen  dem  Rand  des  großen  Gesäßmuskels  und  hinter  dem  großen 
Rollhügel  jederseits,  dort  wo  der  Tensor  fasciae  latae  sich  in  den  ileofemoralen  Faszien- 
zug  fortsetzt,  ein  auffallendes  Grübchen.  Diese  beiden  Grübchen  entsprechen  einer  im 
physiologischen  Zustand  mehr  flach  gehöhlten  Abplattung  dieser  Gegend.  Sie  sind  kein 
Narbenzeichen!!  Beobachtung  von  Br.  Valentin.  Das  Mädchen  ist  heute  18  Jahre  alt; 
in  der  Harnhaltung  ist  es  etwas  beeinträchtifft.) 
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mit  Mangel  der  Ik.  Ureter-Nierenanlage,  des  linken  Hodens  und  Neben- 
hodens, mit  Dystopie  der  Ik.  Niere,  mit  einem  bis  zum  Damm  reichenden 
Bauchwandbruch  zusammen  mit  lumbosakraler  Rhaehischisis  bei  einem 
Neugeborenen  mit  nur  einer  Nabelarterie.  Obwohl  nun  die  Rhaehischisis 
wesentlich  lateral,  rechtsseitig  ausgeprägt  war  und  die  r.  Beckenhälfte  fehlte, 
war  das  r.  Bein  wie  das  linke  vollkommen  ausgebildet ;  es  erschien  nur  örtlich 
verrückt;  mit  dem  Kreuzbein  war  es  bindegewebig  verbunden,  sein  Ober- 
schenkelkopf war  abnorm  gestaltet.  Zu  allem  Ueberfluß  war  dies  zwei- 
beinige und  trotzdem  den  sirenoiden  Monopoden  so  nahestehende  Geschöpf 
noch  an  der  Innenseite  des  r.  Oberschenkels  mit  einem  Hautanhang  bedeckt, 
der  Grünwaldt  veranlaßte,  die  Mitwirkung  eines  amniotischen  Fehlers 
in  der  Entwicklung  anzunehmen.  Ich  glaube,  diese  amniogene  Deutung 
läßt  sich  nicht  halten.  Es  wird  sich  doch  wohl  um  den  rechten  ektodermalen 
Anteil  der  Hodensackanlage  gehandelt  haben  I^) 

Endlich  muß  hier  noch  angefügt  werden,  daß  Feller  und  Sternberg 
als  eine  weitere  Gruppe  sirenoider  Mißbildungen  jene  Fälle  ansehen,  bei 
denen  die  Mangelhaf tigkiet  des  hinteren  (unteren)  Körperendes 
ausschließlich  ventralen  Sitz  aufweist,  also  Wirbelsäule  und  Mast- 
darm intakt  ließ,  indes  Teile  des  Harn-  und  Geschlechtsapparates  fehlen. 
Daß  einschlägige  Früchte  ebenfalls  durch  Verschmelzung  der  hinteren 
(unteren)  Gliedmaßen  ausgezeichnet  sein  können,  beweist  der  von  Geipel 
und  Saupe  beschriebene  Sympus  bipus,  der  unterhalb  der  Afteröffnung  ein 
subkokzygeales,  phallusartiges  —  etw^a  der  Klitoris  entsprechendes  Ge- 
schlechtsglied trug. 

Will  man  sich  einen  kurzen  geordneten  Ueberblick  über  die  Möglich- 
keiten und  die  Abgrenzung  der  sirenoiden  Bildungen  überhaupt  verschaffen, 
so  kann  man  es  an  dem  Versuch  einer  Einteilung,  die  weitgehend  den  Dar- 
legungen von  Feller  und  Sternberg  entspricht;  diese  Einteilung  ist 
folgender  Liste  zugrunde  gelegt  (s.  S.  583): 

In  diesem  Schema  haben  die  als  median  -  abdominale  Schizo- 
somen  benannten  Rhachischisisfrüchte  mit  2  Gefäßen  in  der  Nabel- 
schnur, mit  Darm-,  Blasen-,  Genital-  und  Beckenspalte,  sowie  mit 
nach  außen  gewendeten  und  gegen  den  Rücken  hin  einander  genäherten 
Beinen  in  Form  des  Hinweises  einer  theoretischen  Zugehörigkeit  An- 
deutung gefunden:  in  der  Tat  kann  und  darf  man  sie  hier  nicht  übersehen 
und  übergehen;  denn  wie  vorhin  schon  dargetan  ist,  haben  sie  mit  den 
sirenoiden  Früchten  viel  Gemeinsames,  und  zwar  mit  jenen,  die  durch 
dorsalen  und  ventralen  Mangel  in  der  Bildung  des  Rumpfendes  ausgezeichnet 
sind.  Freüich  läßt  die  Syrnphysenkluft  eine  symmelische  Entwicklung  des 
Beckens  und  der  Beine  niemals  zu.  Wenn  allerdings,  wie  im  Fall  von  Peter 
Grünwald,  eine  ganz  bizarre  Richtungsstönmg  im  Endverlauf  der  Wirbel- 
säule zu  einer  totalen  Beckenverschmelzung  dorsal  der  Lumbosakralachse 
Raum  gibt,  dann  kann  auch  hier  eine  ganz  typische  Sympodie  ausgebildet 
werden. 

Schließlich  ist  noch  des  Umstandes  zu  gedenken,  daß  Sirenenfrüchte 
nicht  so  selten  mit  anderen  Mißbildungen  vereint  gesehen  werden.  Mehr- 
mals beobachtete  ich  beispielsweise  Radiusmangel  und  Talipomanus. 
Auch  Speiseröhrenatresie,  ferner  Lippenkiefernasenspaltung  ist 
hier  zu  nennen.  Besonders  merkwürdig  war  eine  mir  von  Geh. -Rat 
AscHOFF  (Freiburg)  zur  Verfügung  gestellte  Sirene : 

1)  Feller  und  Sternberg  halten  es  für  wahrscheinlich,  daß  auch  manche  Fälle 
von  Atresia  recti  zu  den  sirenoiden  Anchipoden  zu  rechnen  sind;  doch  ist  darüber  noch 
Erfahrung  zu  sammeln. 
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Schematisclie  Uebersicht  der 
Mißbildungen  des  Rumpfendes  im  Sinn  des  Mangels  (sog.  Defektbildung^, 
zugleich  Abgrenzung  sirenoider  Früchte. 


Nicht- 
sirenoide 
Bildung 

Sirenoide  Bildungen 

Ausgesprochen 
lateraler  Mangel 

Lateraler,  medial 
angenäherter 
Mangel 

Dorsaler  Mangel 

Dorsaler  u.  ven- 
traler Mangel 

Ventraler  Mangel 

Anielische 
Monopodie 

Mit  drei  Nabel- 
gefäßen 

Sirenoide 
Monopodie 

1)  Anchipodie 

2)  Vielleicht  auch 
die  isolierte 

Atresia  recti 

Symmelie 
(Sympodie, 
Sirene)  kann 
mit  Rhachischisis 
ferner  mit  Bauch- 
brach einher- 
gehen. Theore- 
tisch gehören 
hierher  auch 
rhachisc  hitische 
mediane  Schizo- 
soraen  mitBauch-, 
Blasen-,  Darm- 
und Beckenspalte 

Mangel  im 
Urogenital- 
apparat kann 
mit  Symmelie 
(Sirenen-,  Sym- 
podieform)  ver- 
bunden sein 

Meist  mit  nur  zwei  Nabelgefäßen 

Es  handelte  sich  um  einen  weiblichen  Sympus  dipus  mit  breiter  amniotischer  Hinter- 
hauptsverwachsung, okzipitale  Enzephalozele,  Schizosoma  laterale  sinistrum,  Vorfall  der 
Gedärme  bei  zu  kiirzer  Nabelschnur.  Zugleich  bestand  links  Lippennasenspalte.  Colon 
descendens  endete  bUnd.  Nebennieren  an  typischer  Stelle.  Blase  und  Nieren  wurden  nicht 
gefunden.  Indes  wölbte  sich  rückwärts  subperitoneal  tief  unten  in  der  Bauchhöhle  ein 
etwas  prall  anzufühlendes  höckeriges  Gebilde  vor,  das  sich  histologisch  als  doppelseitige 
Ureterbildung  mit  einer  zystisch  und  papillär  adenomatösen  Nierenanlage  entpuppte,  die 
sich  innig  verwoben,  mit  einem  blinden,  von  Schleim  erfüllten,  zystös  aufgetriebenen  Darm- 
stück erwies.  Die  Nierenbildung  war  fast  nach  Art  eines  bösartigen  Gewächses  in  die 
Muskelschichten  des  Darmrohres  eingedrungen,  wo  sie  ganz  ungewöhnliche  drüsig  papilläre 
Herde  neben  wenig  differenzierten  Glomerali  und  Harnkanälchen  getrieben  hatte.  Es 
lag  also  hier  ein  abgeschnürtes  Darmstück,  und  zwar  vom  Charakter  des  Dickdarms  in 
innigster  Verbindung  mit  einer  wuchernden  Gewebsmißbildung  der  Nieren  vor.  Endlich 
fand  sich  eine  Knickung  der  Wirbelsäule  zwischen  Hals-  und  Brustabschnitt  nach  vorne 
und  eine  Kyphoskoliose  des  übrigen  Rumpfes.  Zu  nennen  ist  noch  eine  Hypoplasie  des 
linken  Armes,  der  im  Sinn  einer  Dystopie  seines  Ansatzes  aus  der  Gegend  des  linken  Sterno- 
klavikulargelenkes  zu  entspringen  schien.  (Fkadrich  wird  diese  Frucht  andern  Ortes 
noch  würdigen.) 

Die  Entstehung  der  Sirenenbildungen  zu  erklären,  sind  mannig- 
fache gedankliche  Versuche  unternommen  worden,  die  heute  nur  noch 
geschichtlichen  Wert  haben  und  daher  nur  kurz  gestreift  zu  werden  brauchen. 
Ich  halte  mich  dabei  an  die  übersichtliche  Darstellung  von  Langer: 

Cruveilhier  machte  den  Uterus-Innendruck,  bzw.  die  Kontraktionswellen 
seiner  Muskulatur  für  die  Entstehung  von  Sirenen  verantwortlich.  —  Sein  Lands- 
mann JuiLLARD  griff  sogar  auf  die  äußere  traumatische  Gewalteinwirkung  als 
Anlaß  für  die  Entstehung  von  Sirenen  zurück. 

Im  Rahmen  der  mechanischen  Erklärung  sirenoider  Entwicklung  nahm  die 
amniogene  Theorie  einen  recht  breiten  Raum  ein.  Dareste  hat  ausgehend  von  Ver- 
suchen an  Hühnerkeimhngen  eine  kaudale  Amnionsenge  (sogenannte  Schwanzkappen- 
wirkung) als  Grand  der  sireniformen  Fehlbildung  erklärt.  In  Gebhard  und  Clauss  fand 
diese  Theorie  weiterhin  Vertreter,  wenn  auch  schon  Clauss  liinsichthch  des  völligen 
Fehlens  etwa  von  Urogenitalorganen  an  die  Möghchkeit  eines  primären  Anlagemangels 
dachte;  in  der  (falschen!)  Annahme  einer  Fruchtwasserbereitung  durch  Urnierengewebe 
und  der  WoHfschen  Gänge  als  Fruchtwasserleitungen,  folgerte  Clauss,  daß  der  Mangel 
gerade  dieser  Organanlagen  eine  Knappheit  des  Liquor  amnii  und  dadurch  Amnionenge 
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bewirke.  In  Angenete,  Rüge,  Abramow-Rjesanow  und  Cichorius  fand  die  Meinung 
von  der  amniogenen  Ursächlichkeit  von  Sii'enenbildung  —  wenn  auch  nicht  in  allen 
Punkten  restlos  überzeugte,  so  doch  im  wesentlichen  ergebene  Anhänger. 

Neben  diesen  Vorstellungen  äußerer  Bewirkung  so  eigentümhcher  Fehlgestalt  hat 
man  aber  frühzeitig  auch  an  innere  Umstände  gedacht.  Viel  zitiert  wird  der  Erklärungs- 
versuch von  J.  Geoffroy-St.Hilaiee,  daß  einander  entsprechende  Teile  oder  Gewebe  des 
Keimhngs  —  und  nur  diese  —  in  utero  aufeinander  loswüchsen,  wie  wenn  sie  sich  anzögen, 
was  in  besonderen  Fällen  bis  zur  Verschmelzung  führe ;  dahinter  stecke  eine  Gesetzmäßig- 
keit: ,,La  loi  de  l'affinit^  de  soi  pour  soi".  Natürlich  war  die  Aufstellung  dieses  Gesetzes 
keine  Erklärung  der  besonderen  Umstände,  die  gerade  dann  und  wann  zur  Symmelie 
führten. 

Viel  nüchterner  gab  J.  F.  Meckel  seiner  Meinung  Ausdruck.  Derartige 
Früchte  seien  das  Ergebnis  einer  regelwidrig  bildenden  Tätig- 
keit des  Fetus  selbst,  unabhängig  von  aller  äußeren  Schädigung. 

Wenn  Kuliga  von  einer  ungewöhnlichen  Wachstumsveranlagung  sirenoider 
Embryonen  spricht,  steht  er  Meckel  nahe;  wenn  er  sie  aber  gerade  primär  in  die  Ghed- 
maßenknospe  der  Beine  verlegt,  so  ist  dies  eine  unhaltbare  Hypothese:  ,, Durch  deren  stets 
ventral  von  der  Wirbelsäule  und  damit  auch  ventral  vom  Enddarm  erfolgende  Ver- 
schmelzung werde  eine  Verödung  des  Bauchstieles,  der  in  den  in  Betracht  kommenden 
Entwicklungsstadien  trennend  zwischen  den  Extremitätenanlagen  liegt,  herbeigeführt 
und  damit  unbedingt  eine  Verödung  der  Umbilikalgefäße.  Ebenso  trete  gleichzeitig  eine 
Schädigung  der  Urogenitalorgane  ein;  in  diesem  Sinn  ergäbe  sich  also  eine  gemeinsame 
Störung  von  Gefäß-,  Urogenital-  und  Skelettsystem  (Langer)". 

VAN  VooRTHUYSEN  wiU  umgekehrt  in  einer  Wachstumsanomalie  der  End- 
darmanlage den  Knotenpunkt  des  ganzen  Mißbildungsgeschehens  ersehen;  so  käme 
es  nicht  zur  Bildung  von  Anus,  Allantois,  Harnblase,  Sinus  urogenitahs.  Nun  sei  im  unteren 
Rumpf  abschnitt  der  Wucherung  des  Mesoblasts  Raum  gewährt.  ,,WoLFFSche  und  Müller- 
sche  Gänge  können  daher  nicht  auswachsen,  die  Harn-  und  Genitalorgane  werden  in  ihrer 
Anlage  unterdrückt  oder  werden  nur  rudimentäre  Organe,  die  aus  dem  obersten  Teil  der 
MüLLERschen  Gänge  entstehenden  Organe,  die  Tuben,  werden  ausgebildet.  Die  Extremitäten- 
knospen sind  nahe  gerückt,  so  daß  die  Haut  von  ihnen  gemeinsam  vorgestülpt  wird  und 
sie  so  ein  gemeinsames  Tegument  haben.  Sind  die  Schädigungen  der  Extremitäten- 
knospen gering,  kommt  es  zum  Sympus  dipus,  sind  sie  schwerer  Natur,  so  ergeben  sich 
entsprechend  die  anderen  Formen.  Wir  hätten  es  also  mit  einem  teilweisen  Stillstand 
in  der  Ontogenese  zu  tim."  Freihch  was  primär  das  Auswachsen  des  Enddarms  verhindere, 
das  sagte  auch  van  Voorthuysen  nicht  (Langer). 

Viel  genannt,  aber  heute  restlos  abgelehnt  ist  Weigerts  Erklärungsversuch.  Er 
machte  von  der  primären  Gefäßanomalie  im  Nabelbereich  alle  anderen  Bildungs- 
fehler im  sirenoiden  Organismus  abhängig;  man  weiß  heute,  daß  man  im  Fall  von  Miß- 
bikUmgen  ganzer  Organsysteme  nie  den  dabei  gefundenen  Verlaufs-  und  Verteilungs- 
besonderheiten der  Gefäße  che  teratogenetische,  formende  Rolle  zuweisen  kann,  sondern 
daß  diese  eigenartige  Gefäßanordnung  jeweils  die  tiefer  begründete  Mißbildung  begleitet. 

In  den  letzten  Jahrzehnten  erfreuten  sich  viel  mehr  Aufmerksamkeit 
die  von  Foekstek,  Ahlfeld  und  von  Bolk  vertretenen  Meinungen  über 
das  Wesen  der  Sirenenbildung,  Meinungen  die  den  heutigen  Erklärungs- 
versuchen bis  zu  einem  gewissen  Grad  als  Richtschnur  dienten. 

Einen  Schritt  weiter  bedeutete  Foersters  Hinweis,  daß  „mangel- 
•hafte  Bildung  und  eigentümliche  Verdrehung  des  embryonalen 
Schwanzendes"  an  der  Sirenenbildung  schuld  sei:  damit  beschränkte 
sich  FoERSTER  auf  die  formalgenetische  Antwort;  die  Frage  nach  der  Ur- 
sache, nach  dem  ersten  Grund  der  fraglichen  Fehlbildungen  ließ  er  offen.  — 
Ahlfeld  formte  die  Erklärung  der  Fehlgestaltung  noch  schärfer,  wenn  er 
ausführte,  daß  die  mangelhafte  (rudimentäre)  Entwicklung  des 
Kreuzsteißbeins  oder  seine  Abknickung  nach  hinten  die  sirenoide 
Eigenart  bedinge. 

Auch  Arnold  hat  sich  zur  Frage  des  Werdens  der  Sirenen  geäußert.  ,,Er  erinnerte 
daran,  wie  eng  an  der  Stelle  der  Schwanzknospe  Amnion,  Allantois,  Ektoderm,  Entoderm 
imd  schließlich  die  Markplatte  beisammen  liegen,  und  meinte,  daß  es  dadurch  doch  immer- 
hin leicht  verständUch  erscheine,  an  eine  gegenseitige  Beeinflussung  dieser  Anlagen  in  ihrer 
Entwicklung  zu  denken  und  an  die  Möglichkeit,  daß  Störungen  an  dieser  Stelle  gleich- 
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zeitig  die  in  der  Bildung  begriffenen  Organe  treffen  könnten.  Nur  was  die  störende 
Schädigung  sei,  ob  sie  von  außen  einwirke  oder  in  der  Keimanlage  ruhe,  vermochte  er 
nicht  zu  sagen  (Langer)". 

Viel  Bewegung  brachte  in  die  Mühe,  die  Genesis  der  Sirenen  zu  klären, 
eine  von  Bolk  gegebene  Deutung.  Ausgehend  von  seinen  Arbeiten  über 
die  Segmentunterteilung  des  Rumpfes  und  seiner  Gliedmaßen,  meinte  er, 
es  hänge  von  einem  Mangel  der  kaudalen  Körpersegmente  bzw.  von  einer 
Hemmung  der  Segmentbildung  im  Endbereich  des  Rumpfes  ab,  daß  es  zur 
Sirenenentwicklung  komme . 

,,Nach  seiner  Darlegung  führte  ein  Ausfall  vom  23.  Segment  ab  zum  Sympus  apus, 
vom  24.  ab  zum  Sympus  monopus  und  bei  noch  vorhandener  Anlage  des  25.  Segments 
kommt  es  zum  Sympus  dipus.  Die  vom  27.  bis  29.  Segment  anzulegenden  Teile  müßten 
demnach  stets  fehlen  oder  nur  rudimentär  entwickelt  sein.  Die  Extremitätenanlage  er- 
führe keine  sekundäre  Verschmelzung  getrennter  Knospen,  sondern  diese  entwickelte  sich 
infolge  des  ausgefallenen  kaudalen  Körperendes  terminal  und  sei  primär  lücht  getrennt. 
Nur  die  oberhalb  der  ausfallenden  Segmente  hegenden  Becken-  und  Extremitätenteile 
würden  richtig  angelegt.  Somit  werde  hierdurch  die  Form  des  Beckengürtels  und  der 
Extremitäten  —  und  zwar  Skelett,  Muskeln  und  Nerven  —  erklärt.  Der  Defekt  im  Ein- 
geweidesystem sei  primär"  (Langer). 

Mit  BoLKs  Theorie,  die  in  Slingenberg  einen  ausgesprochenen  Anhänger 
gefunden,  der  sich  auch  H.  Kaufmann  anschloß,  hat  sich  Otto  Veit  aus- 
einandergesetzt. Er  wandelt  in  Foersters,  Ahlfelds  und  Bolks  Bahnen, 
wenn  er  einen  Ausfall  des  hinteren  Körperendes  für  die  Annäherung  und 
Außendrehung  der  Oberschenkelanlagen  bzw.  für  die  Symmelie  annimmt, 
die  also  nicht  einem  sekundären  Zusammenwachsen  der  Beine,  sondern 
einem  topisch  falschen  Auswachsen  der  vereinten  hinteren  (unteren)  Glied- 
maßenknospen in  Form  eines  einzigen  Zapfens  zu  danken  ist.  Aber  0.  Veit 
schränkte  die  Vorstellung  des  reinen  segmentalen  Mangels  im  Sinne  von 
Bolk  doch  wesentlich  ein,  da  er  bei  der  Präparation  seiner  Sirene  ge- 
funden, daß  die  sich  segmental  entsprechenden  Muskeln  und  Knochen  gar 
nicht  in  gleichem  Grad  von  der  Entwicklungsstörung  betroffen  waren,  auf 
der  anderen  Seite  aber  ■ —  wenn  auch  kümmerlich  —  Kreuz-  und  Steißbein 
bei  anderen  Sirenoiden,  selbst  bei  Symmelief ormen,  vorhanden  sein  können ; 
endlich  vermochte  man  die  bei  den  Sirenenbildungen  nicht  so  seltenen  Vor- 
kommnisse einer  Wirbelsäulenspalte,  bzw.  die  dabei  beobachteten  Unregel- 
mäßigkeiten der  Lendenwirbelsäule,  nicht  mit  der  Erklärung  des  Segment- 
defektes zu  erfassen. 

Veit  erkannte  an,  daß  eine  Mangelentwicklung  im  kaudalen  Körperende  die  Form- 
bildung sirenoider  Früchte  erklären  könne,  daß  man  aber  außerstande  sei,  hierfür  einen 
Segmentmangel  in  bestimmter  Grenze  anzugeben;  wahrscheinhch  sei  die  Störung  des 
segmentalen  Baues  sekundär.  ,,Die  normale  Fortentwicklung  der  betreffenden  Teile  werde 
aufgehalten,  die  Embryonalanlage  gestört,  so  daß  es  in  der  Folge  zu  einem  Untergang 
des  kaudalen  Teils  des  Körpers  komme,  während  die  erhalten  gebliebenen  Teile  sich  aus- 
differenzieren könnten.  Die  noch  unbekannte  Ursache  müsse  den  Körper,  vor  allem 
aber  das  hintere  Ende,  zu  einer  Zeit  treffen,  ehe  die  Extremitätenstummel  oder  sonstige 
Differenzierungen  am  Körper  aufträten"  (Langer). 

Mit  BoLKs  Segmentaltheorie  hat  sich  auch  Lange  eingehend  abgemüht, 
um  ihre  Anwendbarkeit  auf  den  Fall  der  Sirenen  zu  prüfen;  er  schloß  sich 
den  VEiTschen  Einwendungen  an,  um  schließlich  ebenfalls  nur  anzuerkennen, 
es  sei  für  die  Form  der  Sirenen  der  Mangel  des  kaudalen  Körperendes  der 
ausschlaggebende  Umstand. 

Hier  ist  nun  noch  einmal  ausdrücklich  zu  betonen,  daß  es  Sirenen  gibt, 
wie  sie  etwa  Cruveilhier,  Koch,  Gg.  B.  Gruber  (vgl.  unsere  Fig.  238!), 
Geipel  und  Saufe  vorgeführt  haben,  die  im  Achsenskelett,  also  am  Kreuz- 
bein und  Steißbein,  gar  keinen  Mangel  haben  erkennen  lassen !  Auch  Ahl- 
feld war  diese  Tatsache  bekannt,  und  nicht  unbedacht  sprach  er  davon, 
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daß  auch  eine  Abknickung  der  Wirbelsäule  im  Lenden-Kreuz-Steißbezirk 
eine  Sirenenform  bedingen  könne;  man  wird  natürlich  fragen  müssen,  ob 
nicht  vielleicht  auch  diese  Krümmungsveränderung  der  fetalen  Wirbelsäule 
bereits  formale  Folge  des  eigentlichen  primären  sirenoiden  Entwicklungs- 
geschehens sei,  eines  Geschehens,  das  auch  für  die  gesamte  gestörte  Wachs- 
tumsrichtung der  Beckenanteile  und  der  Bauchorgane  zutreffe;  dieser 
Störung  in  der  Wachstumsrichtung  mesodermaler  Anteile  bei  der  Aus- 
differenzierung des  Rumpfendes  und  seiner  Eingeweide  haben  Kermauner 
und  im  Anschluß  an  ihn  ich  selbst  viel  erklärenden  Wert  beigelegt. 

Hier  helfen  die  Untersuchungsergebnisse  von  A.  Feller  und  H.  Stern- 
berg weiter,  die  meines  Erachtens  einen  guten  Schritt  vorwärts  bedeuten. 
Danach  ist  die  BoLKsche  Anschauung  von  der  Sirenenbildung  durch  eine 
Entwicklungshemmung  der  kaudalen  Segmente  des  Keimlings  abzulehnen. 
Die  große  Spielbreite  der  gesamten  sirenoiden  Formen  (also  der  durch 
Symmelie  ausgezeichneten,  wie  auch  der  nur  anchipodalen  oder  dyspygischen, 
zweibeinigen  und  der  monopodalen  Formen)  ist  nach  Fellers  und  Stern- 
bergs Schilderung  ,,nur  dadurch  zu  erklären,  daß  nicht  nur  die  Ausdehnung 
des  nicht  segmental  begrenzten  Mangels  (sogenannten  ,, Defektes")  sondern 
auch  seine  Lage  und  Form  wechseln."  Freilich  handelt  es  sich  bei  den 
symmelischen  oder  anchipodalen  Sirenoiden  immer  um  einen  bilateral- 
symmetrischen Entwicklungsmangel  des  hinteren  Körperendes. 

,, Sitzt  der  Mangel  (sogenannte  „Defekt")  ausschließlich  in  dem  dorsalen  Abschnitt 
des  Körpers,  so  kommt  es  nicht  zur  Verschmelzung,  sondern  nur  zu  einer  Drehung  und  zu 
einem  Näherrücken  der  hinteren  Gliedmaßen",  der  Anchipodie,  zu  der  vielleicht  auch 
manche  Fälle  von  Atresia  recti  gehören  i).  Mangelbildung  des  hinteren  Körperendes  mit 
ausschließhch  ventralem  Sitz  bestehen  bei  jenen  Sirenen,  bei  welchen  zwar  die  Wirbel- 
säule und  der  Mastdarm  normal  sind,  jedoch  Teile  des  Harngeschlechtsapparates  fehlen 
(Geipel  u.  Saufe).  Bei  der  Sympodie  umfaßt  der  Defekt  aber  meist  sowohl  Organanlagen, 
welche  im  dorsalen,  als  auch  solche,  welche  im  ventralen  Abschnitte  des  Körpers  gelegen 
sind".  Neben  diesen  Möghchkeiten  sind  noch  andere  zu  bedenken.  Es  gibt  asymmetrische 
laterale  Mangelbildung  am  hinteren  Körperende,  die,  weil  sie  eine  Extremitätenknospe 
befiel,  zum  Mangel  eines  einzelnen  Beines,  einer  Monopodie,  führen  kann.  ,, Betrifft  der 
asymmetrische  Mangel  (sogenannte  ,, Defekt")  auch  den  mittleren  Abschnitt  des  hinteren 
Körperendes,  so  kommen  Fehlbildungen  zustande,  welche  wir  als  sirenoide  Monopodie 
bezeichnen  wollen  und  welche  eine  Vergesellschaftung  der  Kennzeichen  der  Sirenen  mit 
denen  der  Monopoden  aufweisen." 

Diese  von  Feller  und  Sternberg  gewonnene  Anschauung  hat  in 
den  letzten  Jahren  durch  sinnreiche  Tierversuche  ihre  Bestätigung  erhalten. 
Es  ist  Et.  Wolff  nach  Erzeugung  entsprechender  keilförmiger  Defekte  am 
Hühnchenkemding  mit  Hilfe  der  Einwhkung  von  X-Strahlen  gelungen, 
Sirenenbildungen  zu  erzeugen,  und  zwar  willkürlich  sowohl  an  den  hinteren 
als  an  den  vorderen  Gliedmaßen. 

Neuerdings  hat  die  Theorie  von  Feller  und  Sternberg  eine  gewisse 
Ergänzung  oder  Erweiterung  durch  Peter  Grünwald  erfahren.  Er  konnte 
darauf  hinweisen,  daß  außer  jenen  Mängeln  („Defekten")  der  dorsalen 
öder  ventralen  Anlagen  des  Rumpfendes  schon  eine  Dystopie  von  sonst 
median  liegenden  Anlagen  im  Bereich  des  Rumpfendes  zur  Sirenenbüdung 
zu  führen  vermag;  die  Dystopie  betraf  im  Fall  seiner  Beobachtung  den 
Endabschnitt  des  Achsenorgans,  also  die  lumbosakrale  Wirbelsäule;  das 
ist  ein  Umstand,  der  nachträglich  auf  eine  gewisse  Berechtigung  früherer 
Anschauungen  hinweist,  auf  Theorien,  wie  sie  von  Foerster  und  von 


1)  Klaften  u.  Politzer  haben  dargetan,  daß  selbst  gewisse  kloakale  Zustände, 
die  der  Atresie  des  Rektums  naliestehen,  zusammen  mit  einer  Bildungshemmung  der 
Vaginaldifferenzierung  im  hypoplastischen  Septum  urorektale  anchipodale  Verhältnisse 
veranlassen  können. 
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Ahlfeld,  freilich  auf  Grund  gänzlich  anderer  Unterlagen,  ausgesprochen 
worden  sind. 

Aus  der  Betrachtung  vieler  Sirenen  wird  ganz  klai',  was  Feller  und 
Sternberg  ausdrückten:  Die  Organmängel  bei  den  Sirenen  sind,  wie  ihre 
regelmäßige  Form  und  ihre  gesetzmäßige  Lage  erkennen  lassen,  nicht  auf 
ein  spätes  Zugrundegehen  vorher  schon  ausgebildeter  Organanlagen  zu  be- 
ziehen; es  sind  also  —  nach  Gg.  B.  Grubers  Benennung  —  gar  keine  ,, De- 
fekte", sondern  es  sind  Fehlerscheinungen,  die  auf  einen  Mangel  an  Bildungs- 
möglichkeit für  die  fraglichen  Anlagen  zurückgeführt  w^erden  müssen. 
,,Die  unpaare  hintere  Gliedmaße  ist  somit  nicht  durch  sekundäres  Ver- 
wachsen zweier  getrennter,  zum  Teil  bereits  differenzierter  Anlagen  ent- 
standen, sondern  aus  einer  einheitlichen  Anlage,  deren  Zellmaterial  bereits 
in  sehr  frühen  Entwicklungsstufen  aus  den  für  die  paarige  Anlage  der 
hinteren  Giedmaßen  bestimmten  ZeUen  hervorgegangen  ist. 

Die  Entwicklung  der  Sirenen,  welche  wegen  ihrer  regelmäßigen,  stets 
gesetzmäßig  wiederkehrenden  Formenreihe  zu  den  typischen  Fehlbildungen 
zu  zählen  sind,  ist  nicht  auf  äußere  Einflüsse  zurückzuführen,  sondern  be- 
ruht auf  inneren,  im  Keime  selbst  gelegenen  Ursachen"  (Feller  und 
Sternberg.)  Ueber  eine  sippeneigentümliche  Häufung  von  Geburten 
sirenoider  Früchte  ist  mir  nichts  bekannt  geworden. 

Was  die  Entwicklungsfrist  der  Sirenoiden  insgesamt  anbelangt, 
so  ist  der  früheste  Punkt  bei  Annahme  der  im  Keim  gelegenen  Ursachen 
nicht  zu  bestimmen,  wohl  aber  der  Spätpunkt  der  fehlerhaften  Entwicklung. 
Man  muß  dabei  der  Tatsache  gedenken,  daß  Mängel  der  Allantois-  und  der 
Nabelstrangbildung  ( — ■  1  Nabelarterie!  — ),  wie  sie  im  Fall  der  Sirenen 
oft  gesehen  wurden,  sowohl  auf  die  Keinilingsanlage  selbst,  als  auf  ihren 
Bauchstiel  zu  beziehen  sind;  in  diesem  Sinn  kamen  Feller  und  Sternberg 
zu  dem  Schluß,  es  sei  ,, entsprechend  dem  sehr  frühen  Auftreten  des  Bauch- 
stieles und  der  Allantois  beim  Menschen  die  Grenzfrist  der  Fehlbüdung 
(sogenannte  teratogenetische  Terminationsperiode)  der  Sirenen  in  die  aller- 
frühesten  überhaupt  bekannten  Entwicklungsstufen  des  Menschen  zu 
verlegen." 

Nachtrag. 

Erst  nach  fertiger  Korrektur  der  vorausgehenden  Darstellung  wurde 
mir  eine  Arbeit  von  Otto  F.  Kampmeier  über  sireniforme  Monstren  zu- 
gänglich [Anat.  Record  Vol.  34,  365  (1927)],  die  hier  noch  gewürdigt  sein  soll. 
Unter  genauem  Hinweis  auf  eine  sehr  große  Reihe  von  Mitteilungen  im 
Schrifttum  schildert  Kampmeier  eine  eigene  Beobachtung  sireniformer 
Sympodie  mit  zwei  Femora,  zwei  Tibien,  einer  gemeinsamen  Fibula  und 
zwei  rudimentären  Füßen,  sowie  mit  einer  äußerst  hyperplastischen,  gefäß- 
reichen, klumpigen  Nierenanlage,  die  auch  Knorpelknötchen  umschloß. 
Eine  kleine  Hohlraumbildung  unterhalb  des  monoarteriell  versorgten 
Nabels  sprach  Kampmeier  mit  Wahrscheinlichkeit  als  Ueberbleibsel  des 
Urachus  an. 

In  der  wissenschaftlichen  Würdigung  solcher  Mißbildung  verweist  Kampmeier  auf 
die  wenig  brauchbaren  Nachlichten  und  Bilder,  die  von  Rocheus,  Palfyn,  Pake  und 
anderen  herstammen,  während  im  18.  Jahrhundert  durch  Hottinger  (1706)  Superville 
(1744),  Sue  (1746, 1751),  Baster  (1752, 1757),  Albrecht  v.  Haller  (1753),  A.  K.  Boer- 
have  (1754,  1757),  Hofer  (1758)  und  Gigli  (1776)  objektive,  den  tatsächlichen  Verhält- 
nissen entsprechende  Besclu-eibungen  solcher  mißbildeter  Menschen  gegeben  worden  seien. 
Ballantyne  zählte  1897  in  der  Literatur  116  beschriebene  Vorkommnisse  dieser  Art, 
Kampmeier  kennt  1927  etwa  50  weitere  Fälle. 
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In  einer  Liste  stellt  er  nun  auf  Gnmd  von  79  entsprechenden  Sirenenbesclireibungen 
der  Literatur  wesentliche  sonstige  Entwicklungsfehler  zusammen,  die  sich  abseits  der 
Sympodie  an  den  gleichen  Früchten  fanden.  Von  dieser  Aufstellung  interessieren  seine 
Allgaben  über  das  Vorkommen  von  Zwillingsgeburten  —  und  zwar  in  5  Fällen  — , 
von  denen  jeweils  der  eine  Zwilling  bei  vier  Vorkommnissen  normal  gewesen  sei;  im  5.  Fall, 
der  6  Monatsfrüchte  betraf,  habe  auch  der  zweite  Zwilling  zystische  Nieren  und  eine  Atresia 
ani  aufgewiesen.  (Leider  ist  über  die  Natur  dieser  Zwillingsfrüchte  —  ob  eineiig,  ob  zweieiig, 
sonst  nichts  mitgeteilt ;  auch  gibt  Kampmeier  nicht  an,  auf  welche  Mitteilungen  des  Schrift- 
tums sich  diese  Angaben  beziehen.)  —  Recht  bemerkenswert  sind  die  Feststellungen  über 
den  Nierenbefund  in  den  79  Fällen  seiner  Epikrise:  18mal  fehlten  die  Nieren,  22mal 
waren  sie  atropliisch  oder  zystisch  verändert  oder  am  falschen  Ort  gebildet:  dreimal  seien 
die  Nieren  als  normal  befunden  worden,  6  mal  hätte  nur  eine  Niere  gefehlt;  die  übrigen 
30  Beobachtungen  sind  zu  abrißartig  beschrieben,  als  daß  daraus  sichere  Anhaltspunkte 
über  das  Verhalten  der  Harndrüsen  erschlossen  werden  konnten. 

Was  die  Umbilikalgefäße  betrifft,  sei  in  allen  Fällen,  die  die  Nabelverhältnisse 
berücksichtigten,  nur  eine  Nabelarterie  gefunden  worden. 

Kampmeier  neigt  der  Ansicht  zu,  die  sireniforme  Mißbildung  sei 
Folge  eines  ungewöhnlichen  Ernährungsverhältnisses  der  Frucht  in  früh- 
embryonaler Zeit;  dabei  stützt  er  sich  —  freilich  nicht  in  schlüssiger  Beweis- 
führung —  auf  die  oben  genannten  5  Zwillingsfälle,  auf  dreimalige  Meldung 
von  Placenta  praevia,  auf  8  Vorkommnisse  sonstwie  abnormer  Plazenta, 
auf  6  Feststellungen  mangelnder  Amnionsflüssigkeit,  auf  eine  Mitteilung 
von  Hydramnion  und  drei  Befunde  marginaler  Einpflanzung  der  Nabel- 
schnur —  alles  Ergebnisse  der  Durchsicht  jener  79  ihm  greifbaren  Sirenen- 
beschreibungen. Im  Zusammenhang  mit  der  Meinung  eines  primären  Er- 
nährungsmangels solcher  Früchte  bespricht  er  die  einfache  Nabelarterie 
der  Sirenen,  die  er  von  der  Art.  omphalomesenterica  herleitet.  Seine  Er- 
wägungen über  die  Rolle  des  Dotterkreislaufes  in  solchen  Fällen  und  seine 
Darstellung  der  etwa  mitspielenden  AUantoisunregelmäßigkeiten  sind  durch 
Befunde  und  Befunddeutungen  von  Feller  und  Sternberg  einerseits, 
von  Frädrich  anderseits  überholt,  so  daß  hier  nicht  mehr  weiter  auf  sie 
einzugehen  ist. 

Hinweisen  möchte  ich  noch  auf  ein  eigenartiges  Ueberwiegen  des  männlichen  Ge- 
schlechtes, das  Kampmeier  bei  der  literarischen  Sichtung  der  Sirenenbeschreibungen  ge- 
funden hat.  Unter  52  Gesamtfällen  zählte  er  38  männliche  und  14  weibliche  sireniforme 
Früchte. 


Symmelie  bei  Doppelbildungen  des  Menschen. 

Daß  bei  monosymmetrischer  unfreier  Doppelbildung  Symmelie  eintreten 
kann,  das  ist  sehr  bekannt.  Indes  wird  nicht  immer  darauf  geachtet,  wie 
diese  Symmelie  sich  ausprägt.  Deshalb  soll  hier,  obschon  die  Doppelbildungen 
von  E.  Schwalbe  in  einem  früheren  Band  (II)  dieses  Handbuches  behandelt 
sind,  der  Symmehemöglichkeit  unfreier  Zwillinge  gedacht  werden. 

Symmehsche  Verbildung  der  Beine,  und  zwar  je  einer  Gliedmaße 
beider  Fruchtanteile  zu  einer  Sympodie  kommt  gelegentlich  bei  aUen 
Formen  vöUiger  oder  kaudaler  Doppelung  vor,  also  beim  Kephalothorako- 
pagus,  Janiceps,  Thorakopagus,  Ileothorakopagus  und  Ischiopagus.  Dies 
trifft  für  vollkommene  Formen  der  Doppelbildungen,  aber  auch  für  die 
als  parasitische  Erscheinungen  beschriebenen  Doppelbildungen  zu. 

Man  betrachte  daraufhin  das  in  der  Wien.  med.  Wochenschr.  15.  Jahrg., 
S.  1361  (1865)  wiedergegebene  Bild  des  ileopagischen  erwachsenen  Mannes 
(sogenannte  Duplicitas  inferior)  mit  doppelten,  vollkommen  entwickelten, 
äußeren  Geschlechtsteilen!  Oder  man  betrachte  die  hier  wiedergegebene 
Fig.  256  eines  in  Göttingen  beobachteten  neugeborenen  Ileothorakopagus 
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mit  Symmelie  der  an  der  sekundären  Rückseite  gelegenen  Armanlagen 
einerseits,  der  Beinanlagen  andererseits.  (Seine  Einzelheiten  hat  Rover 
beschrieben.)  Weiterhin  ist  aus 
unserer  Fig.  257  gut  zu  ersehen, 
worum  es  sich  handelt. 

Das  Bild  der  Symmelie  ist  dabei 
in  der  Regel  anders  als  im  Fall  der 
sirenoiden  oder  symmelischen  Einzel- 
frucht ^).  Man  erkennt,  daß  hier 
nicht  eine  auswärts  gedrehte  An- 
ordnung der  fraglichen  Femora  bei 
der  Verschmelzung  eine  RoUe  spielte. 
Demgemäß  sieht  im  Fall  des  Ischio- 
pagus  von  Dubreuil  die  Knie- 
scheibengegend nach  vorne,  der 
Rücken  des  gemeinsamen  Fußes 
nach  vorne,  seine  Sohle  nach  hinten. 
Die  Großzehenseiten  der  Füße  sind 
verschmolzen,  die  Ränder  der  ge- 
raeinsamen Fußsohle  entsprechen 
den  Kleinzehenseiten.  Dabei  sind 
die  Beine  des  Ischiopagen  von  der 
Bauchseite  der  Dop- 
pelfrucht abgewendet, 
sie  stehen  stark  nach 
hinten. 


Fig.  256.  Sogenannter  Ileothoraco- 
pagustribrachius,  tripus.  Sekundäre  Rück- 
seite; infolge  der  Symmelie  ist  die  inter- 
mediäre Arm-  und  Beinbildung  durch  eine 
Ueberzahl  von  Fingern,  bzw.  Zehen  aus- 
gezeichnet. (F.  I.  Göttingen;  mitgeteilt 
von  Rover.) 


Fig.  257.  Scheinbar  dreifüßiger  Ischiopagus  monosymmetros 
mit  Symmelie  zweier  Beine.  (Nach  Ahlfelds  Atlas,  Beobachtung 
von  Dubreuil). 


Solche  Sym- 
melie ist  mit- 
unter wegen 
der  kümmer- 
lichen Gestal- 
tung der  ver- 
schmolzenen 
Beinbildung 
kaum  faßbar.  So 
ist  sie  an  den 
als  zweiköpfiges 
Wesen  beschrie- 
benen Schwe- 
stern Ritta- 
Christine,  die 
Serres  unter- 
sucht hat,  äußer- 
lich überhaupt 
nicht  zu  bemer- 
kengewesen.Der 


1)  Dies  scheint  Gräper  nicht  berücksichtigt  zu  haben,  als  er  bei  Erwähnung  der 
Sirenen  im  Mißbildungskapitel  des  Handwörterbuches  der  Naturwissenschaften  (2.  Aufl.) 
auf  das  Beispiel  eines  symmelischen  monosymmetrischen  Ischiopagen  (Abb.  24)  als  auf 
die  wesentUche  Veranschaulichimg  sirenoider  Verhältnisse  verwies. 
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Sympus  tripus  steckte  in  den  Weicliteilen  des  eigenartigen  Gesäßes  und 
verbürgte  die  ganze  Doppelbildung  als  Ileotlioracopagus.  In  einem  Fall 
meines  Beobachtungskreises,  den  Walter  Meyer  beschrieb,  war  die  sym- 
mehsche  Gliedmaße  eines  dipygischen  Ileopagus  nach  Art  einer  ektro- 
daktylen  Phokomelie  beschaffen  (Fig.  258). 

Ich  besitze  eine  Ausgabe  der  allgemeinen  und  speziellen  Gescliichte  der  Organisations- 
fehler bei  Mensch  und  Tier  von  Isidor  Geoffroy-St.  Hilaire,  in  die  ein  gelehrter 
früherer  Besitzer  sehr  viel  bemerkenswerte  Notizen  einschrieb;  unter  anderem  hat  er 
auch  rein  theoretisierend  die  Möghehkeit  einer  Symmehe  beim  Ischiothorakopagus  mit 

Verschmelzung  der  lateralen  Skelett- 
anteile   im    Sympus  eingezeichnet; 


Fig.  258.  Fig.  259. 

Fig.  258.  Dipygus  mit  phokonieUschem  Sympus.  (P.  I.  Göttingen.) 
Fig.  259.  Janiceps  monosymmetros.  Der  eine  Fruchtanteil  der  Doppelbildung  ist 
nach  Art  einer  Sirene  gebildet.  (Nach  Bordenave  aus  Ahlfelds  Atlas  L.  XVI,  Fig.  9). 

jeweils  die  großen  Zehen  lateral  angeordnet  aufweisen.  Ich  muß  dazu  sagen,  daß  ich  einen 
derartigen  Ischiopagus  nicht  kenne;  auch  fand  ich  kein  entsprechendes  Bild  in  den  mir 
zugängHchen  Atlanten.  Immerhin  ist  für  monosymmetrisch  also  nur  einseitig  „zusammen- 
gewachsene" Ischioileopagen  die  Vorstellung  einer  derartigen  Symmehebildung  der 
nach  vorne  gerichteten  mittelständigen  Beinanlagen  mit  Randstellung  der  Großzehen 
und  Verschmelzungsachse  im  Gebiet  der  Fibulae  bzw.  Kleinzehen  wohl  einzusehen.  Man 
stelle  sich  diese  Möghehkeit  an  dem  von  Marchand  gezeichneten  Pygopagen  vor,  der 
als  Fig.  182  im  1.  Band  des  AscHOFFSchen  Lehrbuchs  der  pathol.  Anat.  (8.  Aufl.)  S.321 
wiedergegeben  ist!*).  Ganz  eigenartig  muten  die  bei  Dorland-Hubeny  (S.  356  u.  ff.) 
wiedergegebenen  Bilder  eines  [im  Army  Medical  Museum  zu  Washington  unter  der  Zu- 
gangsnummer 12849  aufbewahrten],  nur  scheinbar  dreifüßigen  Ischiopagus  an;  die  Bilder 
stammen  von  Gallender.  In  der  Tat  handelt  es  sich  da  um  einen  monosymmetrischen, 


1)  Vgl.  Zieglers  Beitr.,  Bd.  17,  S.  4. 
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vierfüßigen  Doppelfetus,  dessen  beide  Beine  einer  Seite  in  der  Verwachsungsebene  zu  einem 
Symmehis  verschmolzen  sind.  Die  symmehsche  Extremität  zeigt  ein  proximal  einfaches, 
distal  gegabeltes  Femur,  zwei  Tibien  und  Filulae.  Nach  dem  Lichtbild  und  nach  den 
Pausen  des  Röntgenbildes  läßt  der  symmelische  Doppelfuß  die  Großzehen  nächst  der 
Verwachsungslinie,  die  Kleinzehen  lateral  angeordnet  erkennen.  Sehr  merkwürdig  ist  die 
Anordnung  der  Wadenbeine,  die  offenbar  stark  nach  hinten  gelagert,  proximal  einander 
genähert  sind,  während  sie  distal  durchaus  seithch  als  äußere  Fußknöchel  enden.  Aus 
den  Bildern  kann  ich  nicht  ersehen,  wie  die  Verhältnisse  des  Kniegelenks  beschaffen  waren. 
Jedenfalls  aber  entsprach  auch  dieser  Symmelius  nicht  den  Besonderheiten  sirenoider 
Symmehe  ^). 


Fig.  260  a  u.  b.  Dicephalus  tetrabrachius  symbrachius  medius,  auch  kurzweg  als 
Dicephalus  tribrachius  benannt.   (Nach  Gruber  und  Eymer.) 

Vergessen  wir  über  solchen  Feststellungen  aber  ja  nicht,  daß  auch  bei 
Doppelbildungen  echte  sirenoide  Eigenart  möglich  ist !  Eine  drei-  oder  vier- 

1)  Nach  den  Ausführungen  von  Dorland-Hubeny  ist  der  von  Callendek  abge- 
bildete monosymmetrische  Ischiopagus  von  Lamb,  wohl  auch  von  Williams  näher  be- 
schrieben. Leider  ist  der  Hinweis  auf  dies  Schrifttum  im  einzelnen  nicht  durchgeführt; 
ich  möchte  aber  doch  die  dort  angegebenen  Stellen,  die  ich  selbst  nicht  einsehen  konnte, 
hier  zitieren,  weil  sie  vielleicht  dem  einen  und  anderen  weiterhelfen  können: 

Lamb,  D.  S.:  Trans.  Med.  Soc.  D.  C.  1901— fl904?),  S.  139. 

Williams,  W.  R.,  Indian  Med.  Gaz.,  Juni  1916,  Bd.  51,  Nr.  6,  S.  201—07. 


Schwalbe- Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  i. 
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gefäßhaltige  Nabelschnur  bei  unfreien  Zwillingen  —  also  mit  nur  je 
1  Nabel- Schlagader  für  jeden  Fruchtanteil  — ,  schwere  Störung  der  Uro- 
genitalanlage dazu  bringt  solche  Früchte  ins  Betrachtungsgebiet  der  sireno- 
iden  Veränderungen.  Mir  ist  dies  für  eine  anchipodale  Janusbildung  be- 
kannt, die  ich  als  Fig.  52  im  Handbuch  der  spez.  path.  Anat.  und  Histol. 
von  LuBARSCH  und  Henke,  Bd.  VI/2  auf  S.  82  veröffentHcht  habe;  schon 
aus  der  Abbildung  geht  die  sirenoide  Art  der  Beinhaltung  gut  hervor. 
Indes  besitzen  wir  sogar  in  einer  von  Bordenave  stammenden  Mitteilung 
das  Beipiel  eines  Janiceps  symraetros,  dessen  eine  Frucht  eine  typische 
Symmelieform  aufwies  (Fig.  259). 


Fig.  261.  felds  Atlas.) 


Hier  sei  auch  daran  erinnert,  daß  Schwing  über  Symmeliebildung  der 
einen  Frucht  im  Fall  freier  Zwillinge  Mitteilung  gemacht  hat  —  leider  in 
einer  wenig  Maren  Darstellung.  — 

Bei  Thorakopagen  und  bei  Dikephalen  gibt  es  eine  Verschmelzung 
auch  im  Armgebiet.  Ist  dabei  der  Arm  nach  oben  gerichtet,  wie  in  der 
Fig.  260a  u.  b,  dann  sind  die  Ulnen  einander  genähert  oder  sie  sind  zu  einer 
Ulna  verschmolzen.  Auch  kommt  es  vor,  daß  —  etwa  entsprechend  einem 
Sympus  monopus  —  der  Vorderarm  nur  einen  Radius  und  eine  Ulna  mit 
entsprechender  Kümmerform  der  Handwurzel  und  der  Hand  aufweist.  Auf 
aUe  FäUe  aber  ist  die  Annäherung  der  Finger  am  Ulnanand  enger  als  am 
radialen,  die  scheinbare  Verwachsung  ist  im  Kleinfingergebiet  deutlich,  ja 
sie  kann  mit  Bildungsmangel  ulnarer  Strahlen  einhergehen,  so  daß  also 
einzelne  Digiti  (dem  kleinen  Finger  und  dem  Ringfinger)  entsprechend 
fehlen,  während  die  Daumen  ganz  frei  zu  sein  pflegen;  vorausgesetzt  ist  dabei 
eine  hoch  erhobene,  eher  nach  vorne  als  nach  rückwärts  gewendete  sym- 
melische  Armbildung.   Bei  einer  gewissen  steilen  Armhaltung  nach  oben 
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sehen  wir  unter  Umständen  auch  die  Handflächen  stark  g'es'eneinander  ge- 
wendet. Liegt  die  Symmelie  aber  gar  an  dem  nach  hinten  gehaltenen 
gemeinsamen  Arm  vor,  dann  haben  die  pronierten  Ellenknochen  eine 
nach  außen  gewendete  Stellung,  die  Weichteilbrücke  betrifft  an  der  Hand 
die  Daumengegend;  eine  solche  Art  der  Symbrachie  traf  z.  B.  für  eine 
männliche  zweiköpfige  Frucht  zu,  die  Tiedemann  beschrieben  hat  (Fig.  262); 
diese  rückwärts  gehaltene  symmelische  Armform  ist  ausgesprochen  selten. 

Am  häufigsten  ist  zweifellos  die  hoch  erhobene  Armstellung  mit  Verschmelzung 
im  Ulna-  resp.  im  Tenargebiet,  wie  dies  z.  B.  ein  oft  erwähnter  DikephaUefall  von 
Barkow,  ferner  2  von  mir  mitgeteilte  menschhche  Zweiköpfe,  endhch  der  von  Jagnov 
beschriebene  Fall  eines  Dicephalus  pseudotribrachius  tetramanus  haben  erkennen  lassen. 

Daß  im  Armbereich  auch  eine  stummelartige  Symmehe  möghch  ist,  bewies  der 
Anbhck  eines  von  Sandifort  abgebildeten  weiblichen  zweiköpfigen  Kindes  (Fig.  262). 
Der  Stummel  kann  gegebenfalls  ledigUch  auf  den  Inhalt  der  Pars  glenoidaUs  einer  ver- 
schmolzenen Skapularbildung  beschränkt  sein,  wie  ich  dies  selbst  beobachtet  und  als  Fall  G 
in  meiner  Schrift  über  Zweiköpfigkeit  bei  Menschen  mitgeteilt  und  abgebildet  habe. 
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Brachydaktyiie  (Akrochondrodysplasie). 
Von  Rudolf  Pol,  Kassel. 

Begriff  der  Brachydaktyiie  und  Ueberblick  über  ihre  Formen. 

Unter  den  angeborenen  Verkürzungen  der  Finger  und  Zehen  unter- 
scheiden wir  die  BrachydaktyUen  ^)  scharf  von  den  Perodaktylien  2).  Bei 
den  Brachydaktyhen  handelt  es  sich  um  eine  erbliche,  meist  beidseitige 
und  symmetrische  Verkürzung  eines  oder  mehrerer  Finger  oder  Zehen. 
Am  einzelnen  Strahl  betrifft  sie  nicht  alle  seine  Teile  (Segmente),  sondern 
ganz  bestimmte  (Fig.  263).  Auf  diese  Eigenart  machte  zuerst  der  Straß- 
burger Anatora  Pfitzner  1898  aufmerksam  und  führte  daher  die  Be- 


Fig.  263.  Fig.  264.  Fig.  265. 


Fig.  263.  Starke  Verkürzung  der  Endphalanx  (Bracbytelephalangie)  des 
Daumens,  Verkürzung  der  Mittelphalanx  (Brachymesophalangie)  des  Klein- 
fingers, 1/3  nat.  Gr.,  22jähr.  9,  nach  Prof.  Pfitzner*)  (Straßburger  Anatomie  L.  Nr.  2337). 

Fig.  264.  An  der  kleinen  Zehe  Verschmelzung  der  Mittel-  mit  der  Endphalanx  (Be- 
■standteüe  noch  erkennbar),  ausgesprochene  Verkürzung  der  Mittelphalanx  IV  und  III, 
begümende  an  der  II.  Zehe.  1/4  nat.  Gr.,  22iähr.  ?  (Pfitzner,  1888/89,  Nr.  8.5). 

Fig.  265.  An  der  kleinen  Zehe  „Assimilation"  der  Mittel-  durch  die  Endphalanx 
{Assimilationshypophalangie),  Verkürzung  der  Mittelphalanx  an  den  übrigen 
Zehen.  1/4  nat.  Gr.  70jähr.  ?  (Pfitzner,  Straßburger  Anatomie  236/2). 


1)  brachys  (griech.)  =  kurz,  däktylos  =  Finger. 

2)  perös  (griech.)  =  verstümmelt. 

3)  Phalangie  von  phalanx  =  Phalange  (Strahlsegment). 

4)  Die  Figg.  263,  264,  265,  267,  271,  273,  277,  285,  287  u.  288  stammen  aus  Pfitzners 
Nachlaß  und  sind  die  auf  die  Hälfte  verkleinerten  Wiedergaben  von  Zeichnungen,  in  zwei 
Drittel  (oder  1/2)  der  natürlichen  Größe  in  15  Jahren  vor  und  2  Jahren  nach  1900  ausgeführt 
Tom  akademischen  Maler  E.  Kretz  nach  Hand-  und  Fußskeletten,  präpariert  von  Prof. 
Pfitzner,  Straßburg  i.  Eis.  (geb.  1853,  gest.  1903),  mit  Ausnahme  der  Fig.  276  u.  285,  die 
nach  den  von  Leboucq  1896  skelettierten  und  beschriebenen  Händen,  und  Fig.  287,  die  nach 
von  Prof.  Minkowski  aufgenommenen  Röntgenbildern  unter  Pfitzners  Leitung  angefertigt 
worden  sind.  — •  Pfitzners  Sammlung  von  93  Hand-  und  87  Fußskeletten,  vor- 
wiegend nach  Varietäten,  ist  seit  1920  Eigentum  der  Rostocker  Anatomie  als  Ge- 
schenk von  Pfitzners  Witwe  und  Söhnen.  Handskelett  1 — 73  bilden  die  Gnmdlage 
von  Pfitzners  8.  und  letztem  Beitrag  zui-  „Kenntnis  des  menschlichen  Extremitäten- 
skeletts":  „Die  morphologischen  Elemente  des  menschlichen  Handskeletts".  Zeitschr. 
f.  Morph,  u.  Anat.  Bd.  2  (1900).  Den  9.  vorbereiteten  „Beitrag"  ,,Die  morphologischen 
Elemente  des  menschlichen  Fußskeletts"  hat  Pfitzner  nicht  mehr  veröffentlichen  können. 
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Nachdom  diesp  ISßf)  Fort  in  das  Schiifthim  eingeführt  und  damit  das  Fehlen  von 
einem  oder  zwei  Gliedern  an  einem  IMo-itus  bezeichnet  hatte,  verwandte  1896  Leboucq 
„Brachydaktylie"  auch  für  die  Verkürzung  von  Phalangen  und  die  Verschmelzung  zweiej' 
Phalangen  mit  Verkürzung  innerhalb  desselben  Strahles. 

Pfitzner  verdanken  Avir  eine  zweite  wichtige  Erkenntnis:  die  Ver- 
kürzung der  Mi ttelpli alange  zeigt  alle  Abstufungen  bis  zu  ihrem 
völligen  Verschwinden,  richtiger  bis  zu  ihrer  Umformung  und  Verschmel- 
zung mit  der  Endphalange,  zu  ihrer  „Assimilation"^)  durch  diese,  wie 
Pfitzner  sich  ausdrückte  (Fig.  264  u.  265). 

Pfitzner  nannte  Brachyphalangie  auch  die  Verkürzung  eines  Mittelhand-  oder 
Mittelfußknochens,  da  die  älteren  Anatomen  diese  als  ,,Phalanges  metacarpi  et  meta- 
tarsi"  bezeichnet  hatten.  Chevalier  prägte  1910  für  diese  Form  der  Strahlverkürzung 
in  Anlehnung  an  Haeckels  Namengebung  ,,Metapodium"  für  Mittelhand-  und  -fuß  ^) 
den  Ausdruck:  ,,Brachyinelie  metapodiale  congenitale"  ^). 

1921  bemühte  sich  Pol  im  Anschluß  an  eigene  systematische  Unter- 
suchungen um  ,,die  scharfe  begriffliche  Umgrenzung  der  für  die  einzelnen 
Mißbildungsformen  üblichen  Fachausdrücke  und  die  Neuprägung"  solcher 
(Politzer).  Seine  Nomenklatur  wurde  dann  1928  von  B.  Aschner 
und  G.  Engelmann  in  ihre  ,, Konstitutionspathologie  in  der  Orthopädie" 
übernommen  und  dadurch  bequem  zugänglich.  Seitdem  finden  wir  im 
Schrifttum  meist  folgende  Namengebung:  Je  nachdem  die  Verkürzung  das 
End-,  Mittel-  oder  Grundglied  betrifft,  spricht  man  von  Brachytele- 
phalangie,  Brachymesophalangie  und  Brachybasophalangie.  Ist 
die  Mittelphalanx  in  der  Endphalanx  aufgegangen  (,, Assimilation")  und 
ist  so  eine  Verminderung  der  Zahl  der  Phalangen  desselben  Strahles  ent- 
standen, so  besteht  eine  Assimilationshypophalangie *)  —  im  Gegen- 
satz zur  einfachen  Hypophalangie,  einer  Ünterform  der  Perophalangie,  auf 
die  wir  gleich  zu  sprechen  kommen. 

Durch  die  Untersuchung  zahlreicher  Brachydaktyler  einer  amerikani- 
schen Familie  und  die  Ergründung  der  Erblichkeitsverhältnisse  in  4  Gene- 
rationen verschaffte  1905  Farabee  der  Brachydaktylie  eine  geschicht- 
liche Berühmtheit  in  der  Erblehre,  indem  er  an  ihr  zum  ersten- 
mal für  den  Menschen  das  Vorkommen  einer  Vererbung  nach  der 
Dominanzregel,  also  die  Gültigkeit  des  MENDELschen  Gesetzes 
nachwies.  Drinkwater  bestätigte  dann  1907  und  1912  Farabees  Er- 
gebnisse durch  die  Untersuchung  zweier  englischer  Familienstammbäume 
mit  5  und  7  Generationen.  Die  Bedeutung  der  DRiNKWATERschen  Arbeiten 
liegt  jedoch  nicht  nur  in  den  erbbiologischen  Ergebnissen,  sondern  auch 
in  der  großen  Zahl  ausgezeichneter  Röntgenbilder.  Sie,  wie  die  ihnen 
folgenden  Ergebnisse  anderer  Autoren,  zeigen  uns  die  Brachymeso- 
phalangie in  ihren  verschiedenen  Graden  und  ihrem  Uebergang  zur 
Assimilationshypophalangie  (vgl.  die  schematischen  Figuren  auf 
S.  607). 

Drinkwaters  „Brachydactyly"  (1907/08)  einerseits,  ,,Minor-brachy- 
dactyly"  (1912)  andererseits  entsprechen  einer  Assimilationshypophalangie 
und  einer  solchen  in  Kombination  mit  Brachymesophalangie,  andererseits 
einer  ausschließlichen  Brachymesophalangie. 


1)  similis  (lat.)  =  ähnlich,  As-  aus  ad  =  hinzu,  also  Aehnlichmachung. 

2)  Haeckel  unterschied  im  Autopodium  (Hand  und  Fuß):  Basipodium  (Carpus  — 
Tarsus),  Metapodium  (Metacarpus  —  Metatarsus),  Akropodium  (Phalangen),  podium 
aus  pus,  genet.  podös  (griech.)  =  Fuß,  autös  =  selbst,  Autopodium  =  eigentlicher  Fuß, 
basis  =  Grundlage,  äkros  =  Spitze. 

3)  m^los  (griech.)  =  Glied. 

4)  hypö  =  unter;  also:  Untergliedrigkeit  oder  Minderzahl  der  Phalangen. 


Begriff  der  Brachydaktylie  und  Ueberbl'ck  über  ihre  Formen. 
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Dabei  sind  die  Abweichungen  von  den  regelrechten  Formen  besonders  der  Finger 
nm  so  auffallender  1.  je  stärker  die  Verkürzung  ist  und  2.  je  mehr  Strahlen  von  ihr  be- 
fallen sind. 

Den  stärksten  Grad  dieser  Brachydaktylieformen  zeigt  die  von  Farabee  veröffent- 
lichte Familie:  alle  Befallenen  haben  an  allen  Fingern  und  Zehen  Biphalangie  i)  mit 
starker  Verkürzung  derart,  daß  die  Digiti  II — V  annähernd  gleich  lang  sind  (Isodak- 
tylie)^).  Der  geringste  Grad  besteht  in  einer  leichten  Verkürzung  nur  eines  Strahles, 
und  zwar  meist  des  Kleinfingers  als  Brachymesophalangie,  die  kaum  oder  ohne  Messungen 
überhaupt  nicht  erkennbar  ist.  Eine  kurze  Mittelphalanx  ist  an  der  Kleinzehe  keine  Ano- 
malie, ja  nicht  einmal  eine  Varietät,  sondern  der  Typus  bei  allen  Menschen. 

Führte  die  Brachymesophalangie  zu  einer  Keilform  der  Mittelphalanx, 
Basis  und  Spitze  in  der  von  den  Fingern  gebildeten  Ebene,  so  steht  die 
Endphalanx  in  dieser  Ebene  schief:  Klinodaktylie ^)  (S.  606:  B  I,  2). 

Endlich  gibt  es  am  II.  und  III.  Handstrahl  bei  Brachymesophalangie 
oder  Assimilationshypophalangie  an  der  Basis(!)  eine  Hyperphalangie 
richtiger  eine  Pseudohyperphalangie  ^)  (S.  607:  C). 

Ausschließlich  am  Fuß  zeigt  ein  hoher  Prozentsatz  der  Menschen 
entweder  Mittelphalanxverkürzung  oder  diese  neben  Assimilationshypo- 
phalangie. Pfitzner  fand  1898  an  der  kleinen  Zehe  überhaupt  keine 
schlanke  Mittelphalanx  mehr,  sondern  eine  kurze  plumpe  Form  bei  der 
Hälfte  der  Menschen,  also  als  Typus,  eine  Biphalangie  bei  der  anderen. 
Hälfte,  als  Varietät:  phylogenetische  Brachymesophalangie 
und  Assimilationshypophalangie". 

An  der  Hand  mag  die  Telebrachyphalangie  I  (Fig.  263),  wie 
Pfitzner  bereits  fand  und  spätere  Autoren,  vor  allem  P.  Esau  und  sein 
Schüler  Knote  bestätigten,  am  häufigsten  sein,  sie  fällt  jedoch  nur 
auf,  wenn  sie  einen  erheblichen  Grad  zeigt. 

Die  Brachybasophalangie  I  finden  wir,  wenn  alle  übrigen  Finger 
und  Zehen  starke  Reduktion  der  Mittelphalanx  zeigen  (S.  607:  B  IV,  la  u.  2). 
Die  Brachybasophalangie  II — V  tritt  mehr  in  den  Hintergrund  —  ähnlich 
wie  die  Brachytelephalangie  II — V. 

Gegenüber  all  diesen  „Brachyphalangien  im  engeren  Sinne"  ist 
,,Brachymetapodie"  die  gemeinsame  Bezeichnung  für  Brachymeta- 
karpie  und  Brachytarsie,  d.  h.  für  die  Verkürzung  von  Mittelhand- 
und  Mittelfußknochen. 

Während  die  Brachymetakarpie  I  mit  Hypophalangie  II — V  (S.  607: 
B  rV,  4)  undPseudohyperphalangie  II  und  III  vergesellschaftet  ist  (S.  607:  C), 
findet  die  Brachymetapodie  allein,  insbesondere  an  der  Hand,  erheb- 
liche Beachtung,  weil  sie  beim  Beugen  der  Finger  im  Metakarpophalangeal- 
gelenk  bei  Befallensein  eines  oder  zweier  Strahlen  deutlicher  oder  überhaupt 
erst  deutlich  wird. 

Als  Sammelnamen  für  alle  eben  kurz  gekennzeichneten  Formen 
von  Digitalverkürzungen  verwenden  wir  das  alte  Wort  ,, Brachydaktylie" 
und  charakterisieren  damit  also  typische,  erbliche  Strahlverkürzungen 
an  Händen  und  Füßen.  Im  Gegensatz  dazu  sind  die  Perodaktylien, 
von  Klaussner  Enddefekte  genannt,  atypische  Verkürzungen  mit 
Verkümmerung  und  Mißgestaltung,  treten  regellos  an  beliebigen  Strahlen 
auf,  betreffen  einen  oder  mehrere  Digiti,  sind  ein-  oder  doppelseitig,  dann 
asymmetrisch  oder  auch  symmetrisch,  sei  es  daß  sie  nur  das  äußerste  Ende 
des  Nagelgliedes  betreffen,  sei  es  daß  sie  mit  zunehmender  Steigerung  mehr 

1)  bis  =  zweimal. 

2)  isos  =  gleich. 

3)  klino  =  ich  lehne,  ich  neige  mich. 

4)  hyp6r  ==  über;  Ueberzahl  der  Phalangenzahl. 

5)  pseudos  =  Trug,  Schein. 
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von  dem  Endglied  erfassen  (Perophalangie),  sei  es  daß  das  Endglied  voll- 
ständig fehlt  oder  auch  noch  das  Mittelglied  (einfache  Hypophalangie). 
Sind  die  Brachydaktyhen  durchweg  endogen^),  so  sind  die  Perodaktylien 
teils  exo-,  teils  endogen.  Wie  ich  in  diesem  Zusammenhang  nur  kurz  an- 
deuten möchte,  gibt  es  nämlich  von  der  Perodaktylie  alle  Uebergänge  zur 
Ektrodaktylie  die  rand-  oder  mittelständig  sein  kann.  Von  den  Ektro- 
daktylien  ist  ein  Teil  ganz  unregelmäßig,  ein  Teil  aber  typisch  und  erblich, 
wie  Spalthand  und  -fuß  oder  die  mit  Spaltfuß  vergesellschaftete  vom 
radialen  zum  ulnaren  Handrand  abnehmende  Ektrodaktylie. 

Mit  stärkeren  Graden  der  als  Brachydaktylien  gekennzeichneten 
Formänderungen  der  distalen  kleinen  Röhrenknochen  verbinden  sich 
wohl  stets  —  allerdings  erheblich  geringere  —  Verkürzungen  der  langen 
Röhrenknochen  und  damit  der  Statur.  Diese  entgehen  aber  der  alltäglichen 
Betrachtung  um  so  eher,  je  mehr  die  Fingerverbildungen  die  Aufmerksam- 
keit auf  sicli  lenken. 

Phylogenetische  Brachymesophalangie  und  Assimilations- 
hypophalangie  am  Fuß. 

Am  Fuß  finden  wir  als  Varietät  1.  neben  dem  schlankem  Mittel- 
phalanxtypus, der  durch  eine  gestreckte  und  schön  in  Diaphyse  und  zwei 
Epiphysen  gegliederte  Form  gekennzeichnet  ist,  eine  plumpe,  kurze,  un- 
gegliederte Form,  also  eine  Brachymesophalangie,  2.  eine  Biplialangie, 
die  Pfitzner  (1890)  als  Assimilationshypophalangie  erkannt  hat  (Fig.  266). 


Fig.  266.  Beiderseitige  H^-perdaktylie  am  fibulaien  Fußrand  eines  16jähr.  ?, 
1/2  nat.  Gr.  (Röntgenbild,  eigene  Beobachtung,  aus  der  Heidelberger  Chirurg.  Universitäts- 
klinik (Prof.  WiLMS  t  1912.)  An  der  II.  Zehe  schlanker  Mittelphalanxtypus,  an  den 
übrigen  normalen  Zehen  plumper  Mittelphalanxtypus,  an  der  überzähligen  Zehe 
Biphalangie. 


1)  endon  =  innen,  gen  =  entstanden;  aus  inneren  Ursachen  entstanden  —  Gegen- 
satz: exogen. 

2)  Fehlen  eines  oder  mehrerer  Finger  (ektös  =  außen,  ohne). 
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Vorher  galt  sie  für  eine  im  Leben  des  einzelnen  Menschen  erworbene  oder  eine  von 
Generation  zu  Generation  weitergehende  Verkrüppelung  infolge  Tragens  unzweckmäßiger 
Fußbekleidung,  und  zwar  entweder  als  unmittelbare  Folge  der  Druckwirkung  des  Stiefels 
oder  als  eine  dadurch  mittelbar  bewirkte  Inaktivitätsatrophie. 

Gegen  diese  Annahme  spricht:  1.  Das  Vorkommen  der  Biphalangie  der  kleinen  Zelie 
bei  Ona-  und  Yahganindianern  des  Feuerlandes  (Hultkrantz  1900),  an  Veddas,  Negritos, 
Melanesiern,  Australiern  usw.  (Volkow,  1904),  also  bei  Nichteuropäern,  wo  der  Einfluß 
beengenden  Schuhwerkes  wenig  oder  gar  nicht  in  Betracht  kommt,  2.  die  Erfahrung, 
daß  Ankylosen  im  Anschluß  an  Arthritiden,  an  pathologische  Gelenkveränderungen  über- 
haupt die  Phalangen  in  Beugestellung  versteifen i),  3.  die  Ueberlegung,  daß  bei  einer  me- 
chanisch bedingten  Verkümmerung  am  meisten  das  End-  und  nicht  das  Mittelglied  getroffen 
würde. 

In  der  Neigung  zur  Bildung  des  plumpen  Mittelphalanxtypus 
fand  Pfitzner  eine  gesetzmäßige  Abnahme  von  der  fibularen 
nach  der  tibialen  Seite  durch  die  Feststellung  einer  Brachymeso- 
phalangie  entweder  an  der  5.  Zehe  oder  an  der  5.  und 
4.  Zehe  oder  an  der  5.,  4.  und  3.  Zehe  oder  endhch  an 
der  5.-2.  Zehe. 

In  Pfitzners  großem  Material  von  rund  1550  Füßen  Er- 
wachsener war  die  Brachymesophalangie  ,,bei  der  dritten  Zehe  in 
etwa  der  Hälfte  der  Fälle,  bei  der  fünften  Zehe  sogar  schon  aus- 
schließhch  vertreten".  Entsprechend  zeigt  die  Mittelphalanx  der 
kleinen  Zehe  äußerst  selten  —  etwa  3 : 1550  —  eine  wirkliche 
Ghederung  in  Basis,  Diaphyse  und  Trochlea. 

Biphalangie  fand  Pfitznkr  nach  seiner  Aufstellung  von 
1902  bei  der  Untersuchung  von  1542  Füßen  Erwachsener 

an  der  5.  Zehe  in  38,0  %  gegenüber  partieller  Synostose^)  in  1,2  % 
„   „  4.    „    „    1,1  „       „  „  „         „  0,1  „ 

„  „  3.   „    „   0,3  „ 
„   „  2.   „     „    0,2  .,  (Fig.  267) 

Viel  häufiger  als  beim  Europäer  wurde  die  Zehenbiphalangie 
beim  Japaner  gefimden:  jrjg_  267.  Hoch- 

an  der  5.  Zehe  in  80  Proz.  (Adachi  und  Frau,  1904)  oder  srs^äWe  '  Assimila 

73,5  Proz  (Hasebe,  1912)  ^   ^    ^  ^         /tt        s  tionshvpophalan- 

an  der  4.  Zehe  m  3  Proz.  (Adachi)  oder  7,7  Proz.  (Hasebe).  gjg      Zehe  V  bis  II. 

Während  mit  der  Brachymesophalangie  V4  nat.  Gr.  22iähr. 
eine  geringe  Brachytelephalangie  einhergeht,  (straßburge/SS 
ist  die  Assimilationshypophalangie  stets  mit  mie  1888/89,  Nr. 85). 
einer  Dolichotelephalangie,  d.  h.  einer  Verlänge- 
rung^) der  Endphalanx,  vergesellschaftet,  und  zwar  nicht  nur  an  der 
von  Hypophalangie  betroffenen  Zehe:  Sobald  auch  nur  an  einer  Zehe  z.  B. 
des  linken  Fußes  eine  Verschmelzung  zwischen  Mittel-  und  Endphalanx 
nachweisbar  ist,  zeigt  sich  an  den  Endphalangen  auch  des  anderen  Fußes 
eine  Verlängerung  (Pfitzner). 

Durch  seine  ausgedehnten  anatomischen  Untersuchungen  am  Fuß  ist 
Pfitzner  zu  der  gleich  auf  der  ersten  Seite  als  wichtig  für  Fuß  und  Hand 
hervorgehobenen  Erkenntnis  gekommen:  Brachymesophalangie  und  As- 
similationshypophalangie sind  nur  verschiedene  Grade  oder  Stadien  des- 
selben Vorganges.  Denn  1.  hat  eine  Zehe  mit  Assimilationshypophalangie 
niemals  eine  Zehe  mit  einer  Mittelphalanx  von  gestrecktem,  schön  ge- 
gliedertem Typus  zur  Nachbarin.  2.  gilt  das,  was  über  die  Disposition  der 
einzelnen  Zehen  zur  Brachymesophalangie  gesagt  wurde,  in  derselben  gesetz- 
mäßigen Stufenleiter  auch  für  ihre  Neigung  zur  Assimilationshypophalangie. 

1)  Daher  die  Bezeichnung  ,, Ankylose"  von  ,,angkylos"  =  gekrümmt. 

2)  syn  =  zusammen,  ost6on  =  Knochen,  also:  ,, knöcherne  Vereinigung",  für  die 
an  den  Digiti  Pfitzner  auch  die  Bezeichnung  ,,Symphalangie"  gebraucht. 

3)  dolichös  (griech.)  =  lang. 
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Wie  an  der  5.  Zehe  nur  eine  Form  der  Mittelphalanx,  nämlich  die 
plumpe,  vorkommt,  die  Brachymesophalangie  also —  so  paradox  das 
Idingt  —  zum  normalen  Typus  geworden  ist,  kommt  an  der  5.  Zehe 
Tri-  und  Biphalangie  im  Verhältnis  von  2:1  vor,  ist  daher  die  Assimi- 
lationshypophalangie  der  kleinen  Zehe  als  Varietät  zu  bezeichnen 
ebenso,  wie  die  kurze  Form  der  Mittelphalangen  II — IV.  Bereits 
bei  der  3.  Zehe  kommt  die  plumpe  ebenso  häufig  vor  wie  die  schlanke. 
PriTZNER  bezeichnet  daher  —  wogegen  1909  Fischel  Widerspruch  erhob  ■ — 
die  Umbildungsformen  der  Zehen  als  Ausdruck  eines  Rückbildungs- 
prozesses der  Zehen  von  stammesgeschichtlicher  Bedeutung, 
daher  als  phylogenetische  Brachyphalangie  mit  progressivem 
Charakter. 

(Teratologische)  Brachymesophalangie  und  Assimilations- 
hypophalangie  an  der  Hand. 

Hat  schon  normalerweise  die  Hälfte  der  Menschen  typische  Zehen- 
verkleinerungen und  -Umformungen,  dann  haben  Brachydaktyliker,  also 
Menschen  mit  einer  Hemmungsbildung  außerhalb  der  Variationsbreite,  am 
Fuß  mindestens  die  sogenannte  ..phylogenetische"  Brachydaktylie.  Bei 


Fig.  268.  Fig.  269. 

Fig.  268  u.  269.  Füße  bei  beidseitiger  hochgradiger  Brachymesophalangie  und 
Assimilationshypophalangie  mit  Pseudohyperphalangie  II  an  den  Händen  (Fig.  278,  279 
u.  286)  auf  S."  614,  615  u.  621),  1/2  nat.  Gr.  24jähr.  (J.  (Eigene  Beobachtung  aus  der 
Inneren  Klinik  Rostoclt,  Geh.  Rat  Martius,  Oberarzt:  Prof.  Weinberg,  1919,  vgl.  Sawitz, 
Acroasphyxia  chronica  anaesthetica,  kombiniert  mit  Brachymesophalangie.  Ungednickte 
Diss.  Rostock,  1919.)  Beiderseits  Assimilationshypophalangie  V,  Brachymesophalangie  IV 
und  III,  an  der  zweiten  Zehe  hnks  Assimilationshypophalangie,  rechts  keilförmige  rudi- 
mentäre Mittelphalanx  ohne  Klinodaktylie  —  also  teratologische  Variante  der 
phylogenetischen  Dispositionsskala  V,  IV,  III,  II  in:  V,  II(!),  IV,  III. 
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den  stärksten  Graden  der  Fingerverkürzung  beschreiben  alle  Autoren,  die 
darauf  untersucht  haben,  eine  erhebliche  Steigerung  der  als  Varietät  im  vor- 
vorhergehenden Abschnitt  beschriebenen  Zehenverkürzungen. 

Ich  bringe  in  Fig.  268  u.  269  die  Röntgenbilder  der  Füße  bei  einer  hochgradigen 
■beiderseitigen  Kurzfingrigkeit  mit  nur  einer  Beugefalte  an  jedem  Finger. 

Da  der  Träger  24  Jahre  alt  ist  und  in  den  Röntgenbildern  nirgends  mehr  Epi- 
pliysenfugen  zu  sehen  sind,  entspricht  seine  ,,skiagraphische  Brachymesophalangie"  an 
den  Füßen  einer  tatsächhchen.  Ein  ähnliches  Röntgenbild  kann  auch  vor  Schluß  der 
Epiphysenfugen  eine  Assimilationshypophalangie  auch  von  Zehe  IV — II  links  und 
Zehe  IV  und  III  bieten,  indem  die  der  Lage  normaler  Mittelphalangen-Dia- 
physen  entsprechenden  Schatten  nicht  freien  Segmenten  angehören,  sondern  Knochen- 
kerne in  den  Epiphysen  der  Endphalangen  sind. 

Die  Mittelphalanx  II  rechts  ist  asymmetrisch  verkürzt,  zeigt  einen  keilförmigen 
Schatten  mit  Spitze  fibularwärts,  ohne  jedoch  zu  einer  KUnodaktylie  geführt  zu  haben. 
Wir  werden  ähnliche  Bilder  bei  der  rudimentären  Ilyperphalangie  des  Daumens  wieder- 
finden. 

Es  besteht  ein  Parallelisnnis  des  Grades  der  Eeduktion  der  Mittel- 
phalangen zwischen  Händen  und  Füßen.  Eine  Steigerung  von  Generation 
zu  Generation  ist  nicht  nachweisbar;  in  derselben  Generation  kommen 
verschiedene  Grade  der  Mißbildung  vor,  und  in  der  Deszendenz  kann  ein 
geringerer  Grad  auftreten. 

Keine  andere  Form  der  Brachydaktyhe  zeigt  sich  so  typisch,  d.  h. 
durch  ganz  bestimmte  Formen  gekennzeichnet,  wie  die  Brachymesophalangie 
und  die  als  ihr  höchster  Grad  zu  wertende  Assimilationshypophalangie. 
Die  an  der  Mittelphalanx  angreifende  Strahlverkürzung  setzt  nämlich 
nicht  willkürlich  und  regellos  bald  an  diesem,  bald  an  jenem  Digitus  ein, 
sondern  befällt  die  Strahlen  II — V  ganz  gesetzmäßig 

Unterschiede  zwischen  Hand  und  Fuß  in  der  Bereitschaft  zur  Verkürzung 
an  homologen  Strahlen  entsprechen  der  gestaltlichen  Verscliiedeiiheit  von  normaler 
Hand  und  normalem  Fuß. 

Wie  die  vergleichende  Anatomie  lehrt,  sind  die  Verhältnisse  an  der  Hand  des 
Menschen  mit  der  Längenskala  III,  IV,  II,  V  die  ursprünglicheren;  sie  finden  sich  bei 
den  meisten  Säugetieren,  noch  bei  den  Affen  übereinstimmend  an  Hand  und  Fuß. 
(Die  eben  erwähnte  Längenskala  stellt  den  Strahl  mit  der  größten  Länge  an  den  Anfang, 
den  mit  der  geringsten  an  das  Ende  —  also  gerade  umgekehrt  wie  die  Dispositionsskala 
der  Brachyphalangie  —  entsprechend  der  verschiedenen  Betonung,  dort  der  Länge,  hier 
der  Verkürzung). 

Die  normale  Längenskala  für  den  Fuß  des  Menschen:  II,  III,  IV,  V  ist  der  Aus- 
druck einer  für  ihn  spezifischen  Umformung  des  Fußes  im  Gefolge  der  Erwerbung 
des  aufrechten  Ganges,  bei  der  es  zu  einer  stärkeren  Betonung  des  tibialen  Fußrandes 
kam  und  die  primitive  Betonung  des  III.  Strahles,  wie  sie  sich  an  der  Hand  erhalten  hat, 
verlorengegangen  ist. 

An  der  Hand  beimMenschen,  wie  bei  den  übrigen  Pi'imaten,  ist  stets  der  Mittelfinger 
der  längste.  Während  bei  den  Anthropomorphen  (am  wenigsten  beim  Gorilla)  imd  der 
Mehrzahl  der  untersuchten  Menschenrassen,  so  bei  den  Negern  der  IV.  Finger  im  Mittel 
um  8  mm  länger  ist  als  der  II.  Finger  (Ecker,  1875),  erreicht,  ja  überschreitet  beim 
Eirropäer  der  II.  Strahl  den  IV.  an  Länge  durch  die  stärkere  Entfaltung  seines  Meta- 
karpale,  während  die  Summe  der  drei  Phalangen  II  hinter  der  von  IV  wegen  der  Länge 
der  Mittelphalanx  zurücksteht  (R.  Martin,  1914). 

Die  normalen  Proportionen  der  Segmente  und  Strahlen  der  menschlichen  Hand 
ersehen  wir  auf  S.  604:  1)  in  Pfitzners  Tabelle  der  Sketettmaße  als  Mittel- 
werte für  Frau  und  Mann  in  Millimetern,  2)  in  Eicks  schematisch-bildlicher 
Darstellung,  3)  in  der  angeschlossenen  Längenskala. 

Pfitzner  gab  uns  bereits  1898  auf  Grund  der  Skelettierung  und  Messung  von 
etwa  800  Händen  und  1514  Hundert  Füßen  1.  eine  Häufigkeitsreihe  für  die  Verkürzungs- 
bereitschaft bestimmter  Segmente  in  einem  Strahl,  also  u.  a.  der  Mittelphalanx,  2.  eine 
Uebersicht  über  die  Verschiedenheit  der  Verkürzungsdisposition  eines  solchen  Segmentes 
nach  seiner  Zugehörigkeit  zu  diesem  oder  jenem  Strahl,  also  z.  B.  der  Mesophalanx  V  im 
Vergleich  zur  Mesophalanx  III,  verschieden  für  Fuß  und  für  Hand.  War  Pfitzner  vor 
der  Entstehung  der  Röntgenologie  auf  die  mühevolle  LTntersuchung  der  Skelette  einzelner 
einander  fremder  Personen,  wie  sie  ihm  der  Präpariersaal  überließ,  angewiesen,  so  bot  die 
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Pfitzners  Skelettmaße  (Mittelwerte)  in  Millimetern: 


I  II  III  IV  V 

Metakarpale    ....  44,5  41,4  65,5  62,1  62,8  59,8  56,7    54,0  52,6  50,0 

Giundphalanx    .  .  .  29,4  27,7  38,8  37,0  43,4  41,2  41,0    88,8  32,4  30,6 

Mittelphalanx  ....  —  —  23,5  22,4  28,5  27,1  27,2    25,8  19,2  18,2 

Endphalanx    .  .  .  .  22,6  20,4  17,7  16,0  18,6  16,7  19,1    17,3  17,3  16,7 

Finger  T  52,0  47,9  80,1  75,4  90,5  84,9  87,2    81,7  68,8  64,4, 

Strahl   96,5  89,2  145,6  137,4  153,4  144,7  143,9  135,8  121,4  114,5 


Schlüsselbein 


Mittelhand 


Speiche 


Handwurzel 


< 

Finger 


Grundglieder 


MiHelglieder 


Nagelglieder 


Fig.  270.  Normale  Längenverhältnisse  an  Hand  und  Arm  nach  Fick  1923. 

Län^enskala  nach  Pfitzner  (1900)  und  R.  Martin  (1914)  —  an  erster  Stelle  der 
längste  Strahl  bzw.  -abschnitt.  — 

Metakarpaüa:  II,  III,  IV,  V,  I.  Endphalangen:  1(1),  IV,  III,  II,  V. 

Grundphalangen :|  tt  /  I       Finger:  III,  IV,  II,  V,  I. 

Mittelphalangen:  /  ^  \—      Strahlen:  III,  11(1),  IV,  V,  I. 
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Röntgenphotographie  in  der  Folge  die  Möglichkeit  einer  viel  einfacheren  und  schnelleren 
Untersuchung  erheblich  zahlreicherer  und  noch  lebender  Menschen,  dazu  im  FamiKen- 
verband.  Gerade  die  über  letztere  gemachten  Veröffentlichungen,  beginnend  mit  denen 
von  Drinkwater  (1907  und  1912),  ermöglichten  1921  Pol  die  Vervollständigung  der 
PriTZNERSchen  Zusammenstellungen,  um  die  sich  —  ohne  Kenntnis  der  zusammenfassenden 
Brachydaktyliearbeit  aus  dem  Jahr  1921  —  auch  Esau  1928  bemüht  hat. 

Es  lautet  die  Dispositionsskala: 

am  Fuß  V,  IV,  III,  II  —  Variante:  V,  II,  IV.  III. 

an  der  Hand  V,  II,  IV,  III  oder 

als  Varianten:  II,  V,  IV,  III  oder  V,  IV,  II,  III  usw. 

Diese  kurzen  Formeln  sollen  zum  Ausdruck  bringen: 
Die  gr(3ßte  Bereitschaft  zur  in  Rede  stehenden  erblichen  Verkürzung 
hat  der  an  erster  Stelle  genannte  Strahl,  also  am  Fuß  stets,  an  der  Hand 
meist  der  fünfte;  etwas  weniger  neigt  zur  Verkürzung  am  Fuß  Strahl  IV, 
an  der  Hand  Strahl  II  usw. 

Die  Typeiitafel  der  Brachyphalaiigie  aii  der  Hand  auf  S.  606 

u.  607  gibt  unter  B  einen  Ueberblick  über  das  gesetzmäßige  Fort- 
schreiten der  Verkümmerung  des  vorletzten  Fingersegmentes  sowohl 
von  einem  Strahl  (I)  auf  einen  zweiten  (II),  weiter  auf  einen  dritten  (III), 
endlich  auf  einen  vierten  (IV,  l),  ja  auf  einen  fünften,  den  Daumenstrahl 
(IV,la— IV,4)  in  horizontalen  Reihen  (1, 1—2, 11,1—5, 111,1—2,  IV,1— 4), 
als  auch  imierhalb  eines  Strahles  von  der  Brachymesophalangie  (M)  zur 
Assimilationshypophalangie  (Hy)  in  vertikalen  Reihen  (11,1-^11,5; 
III,  1  ->  IV,  2;  IV,  1     IV,  3;  IV,  la  4). 

An  der  Hand  läßt  beim  geringsten  Grad  dieser  Brachydaktylie 
der  Kleinfinger  ohne  genaue  Messung  kaum  eine  Verkürzung  erkennen, 
so  daß  der  Träger  selbst  nichts  davon  weiß.  Eine  nur  oder  vorwiegend 
die  eine  (radiale)  Seite  der  Mittelphalanx  V  betreffende  Verkürzung 
kann  so  gering  sein,  daß  sie  als  solche  lange  nicht  erkannt  wurde  und  daher 
nur  nach  ihrem  Symptom  an  der  Endphalanx  als  Klinodaktylie 
durch  das  Schrifttum  ging  (Typentafel  B,  1, 2).  Bei  ihr,  wie  bei  einer 
stärkeren,  aber  noch  auf  den  Kleinfinger  beschränkten  Brachymeso- 
phalangie ist  die  Abweichung  von  der  Norm  so  auffällig  und  wird  so 
konstant  vererbt,  daß  sie  —  bei  der  Seltenheit  der  Brachydaktylie  —  zur 
Familieneigentümlichkeit  wird. 

Die  weiteren  Steigerungen  dieser  Brachydaktylieformen  zeigen  sich 
1.  im  Uebergreifen  auf  weitere  Strahlen,  2.  im  Uebergang  zur  Assimilations- 
hypophalangie.   Bezeichnen  wir  mit  M  Brachymesophalangie  und  mit 
Hy  Assimilationshypophalangie,  so  ergibt  sich  als  Ausbau  der  Dispo- 
[    sitionsskala  und  ihrer  Varianten  —  wie  in  dieser  die  stärkste  Verkürzung 
j    an  erster  Stelle  —  folgende  morphologische  Reihe: 

!  M  V,  M  II  oder  M  II,  M  V  (Typentafel  B,  II,  3  u.  1), 

Hy  V,  M  II  oder  Hy  II,  M  V  (Typentafel  B,  II,  5), 
M  V,  M  II,  M  IV  oder  M  II,  M  V,  M  IV  oder  M  V,  M  II,  M  III 

(Typentafel  B,  III,  l), 
Hy  V,  M  II,  M  IV  oder  Hy  II,  M  V,  M  IV  oder  Hy  II,  M  V,  M  III 

(Typentafel  B  III,  2)  usw. 

i  Je  mehr  Strahlen  von  der  Brachydaktylie  erfaßt  sind,  um  so  mehr 

erscheint  die  Hand  als  eine  Karrikatur  der  normalen,  d.  h.  wir  er- 
kennen an  ihr  noch  die  wohlbekannten,  für  sie  charakteristischen  Formen, 
Ii    diese  sind  aber  durch  die  besondere  Hervorhebung,  und  zwar  durch  die 
I    Verkürzung  bestimmter  Teile,  verzerrt.   Der  höchste  Grad  der  Brachy- 
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Typentafel  der  Brachyphalangie 

Abkürzungen:  T  =  ßrachytelephalangie;  M  =  Brachymesophalangie;  Kl  =  Biacliy 
MK  =  Brachymetakarpie;  Ps  =  Pseudohyperphalangie;   S  =  Symphalangie  von  Mittelphalanx 

Römische  Ziffern  bezeichnen  die  Fingerstrahlen  in  der  Reihenfolge  von  der  stärksten 
stärkster  Grad).  —  Die  rechte  Hälfte  der  Tafel  bildet  die  senkrechte  Fortsetzung  der  linken 

Die  Mittelphalangen  zeigen  in  den  horizontalen  und  in  den  vertikalen  Reihen 

Die  Brachybasophalangie  11  und  I  bis  V  ist  absichtlich  nicht  aufgeführt.  —  Typen  der 


B.  I,  1.  I,  2. 

M  II  (auch  Kl  II).  Kl  V  (auch  M  V). 


II,  2. 

M  II,  III 
(Variante). 


II,  4. 

MV,  IV 
(Variante). 


Brachymesophalangie  und  Assimilationshypophalangie. 
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an  der  Hand  (Pol  1937). 

mesophalangie  mit  Klinodaktylie;  Hy  =  Assimilationshypophalangie;  B  =  Brachybasophalangie; 
und  Grundphalanx. 

;zur  geringsten  Verkürzung,  ähnlich  die  arabischen  Ziffern  den  Grad  der  Verkürzung  (1  = 
Hälfte. 

•die  gesetzmäßige  Steigerung  der  Reduktion. 
Brachymetakarpie  folgen  auf  S.  630. 


II,  5.    Hy  II,  M  V.         III,  1.  M  V,  II,  III. 


IV,  1.  M  V,  II,       IV,  la,  wie  IV,  1,  B. 
IV,  III.  aber  hochgradiger, 

+  BI. 


III,  2.  Hy  II, 
M  V,  III. 


IV,  2.  Hy  II,  V, 
M  IV,  III  +  B  I. 


IV,  3.  Hy  V,  II,  IV,       IV,  4.   Hy  V,  II, 
M  III  +  B  I.  IV,  III  +  Mk  I. 


3 


1.  M  II,  V,  III,  Ps  II       2.  Hy  II,  V,  M  III,       3.  M  II,  III,  V,  Ps  II,  4.  M  II,  III,  V,  C. 

+  Mk  I.                Ps  (II),  III.  B  III          III,  B  III  +  Mk  1.  Ps  (II),  III,  B  III, 

+  Mk  I.  S  III  +  Mk  I. 

Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  i  39 
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daktylie,  die  schwere  Assimilationshypophalangie,  zerstört  die  gesetz- 
mäßige Abstufung  V,  II,  IV,  III:  es  entsteht  die  Isodaktylie,  genauer 
Isobrachydaktylie. 

Im  folgenden  zeigen  wir  die  Reduktion  an  den  Mittelphalangen  vom 
geringsten  Grad  an  zunehmend  bis  zum  höchsten  sowohl  an  Intensität 
—  von  geringster  ohne  Röntgenphotographie  und  Messung  nicht  nachweis- 
barer Braehymesophalangie  nur  an  einem  Strahl  bis  zu  hochgradigster 
Assimilationshypophalangie  — ,  als  auch  an  Extensität  —  beginnend 
mit  dem  Befallensein  nur  eines  Strahles,  endigend  mit  der  Verkürzung 
aller  Strahlen,  auch  des  ersten,  bei  dem  man  normalerweise  nur  von  End- 
und  Grundphalanx  spricht,  und  zwar  an  der  Grundphalanx  oder  beim 
höchsten  Grad  der  Brachydaktylie  II — V  am  Metapodium. 

Braehymesophalangie  V. 

Im  Schrifttum  sind  nur  ganz  wenige  Fälle  von  einem  kurzen  Finger^ 
insbesondere  von  der  Brachyphalangie  V  niedergelegt.  Denn  die  Ver- 
kürzung der  Mittelphalanx  V  kann,  wie  schon  auf  S.  605  erwähnt  wurde, 
so  gering  sein,  daß  sie  vom  Träger  wie  von  seiner 
Umgebung  übersehen  wird.  Dementsprechend  muß 
auch  oft  die  Anamnese  versagen.  Andrerseits  ist 
eine  auffallende  Kleinheit  eines  Fingers  allen 
Mitghedern  einer  Familie  als  Erbstück  so  geläufig, 
daß  manchmal  genaue  Feststellungen,  welche  der 
Familienmitgbeder  das  Stigma  haben  und  welche 
nicht,  unterbleiben. 

Eine  Braehymesophalangie  V  sehen  wir  an 
der  skelettierten  Hand  Fig.  271.  Weiter  erwähne 
ich  zunächst  aus  Rostock  folgende  eigene  Be- 
obachtung: 

Frau  M.  G.,  eine  geborene  —  sagen  wir  —  Bollmann, 
hat  als  eine  bei  ihren  Verwandten  väterlicherseits  bekannte 
Familieneigentümlichkeit  der  Bollmanns:  einen,, kurzen 
Kleinfinger",  ist  also,  wie  ihr  Vater  und  dessen  Ge- 
schwister mit  Stolz  sagten,  ,,eine  echte  Bollmann".  Frau 
Fig.  271.  Beidseitige  G.,  36  Jahre  alt,  mit  einem  Manne  ohne  Fingerniißbil- 
symmetrische  Brachy-  düngen  verheiratet,  hat  zwei  Kinder,  ein  Mädchen  von 
mesophalangie  V,  ge-  81/2  Jahren  und  einen  Knaben  von  6  Jahren;  beide,  wie 
ringe  Brachytelephalan-  sie,  von  zierlichem  Körperbau  und  geringer  Größe  (deutlich 
gie  I.  1/3  nat.  Gr.,  37jähr.  unter  dem  Mittelmaß),  haben  beiderseits  eine  Verkürzung 
?  (nach  Pfitzner,  Straß-  des  Kleinfingers:  Eine  durch  das  proximale  Interphalangeal- 
burger  Anatomie).  gelenk  des  Kingfingers  gezogene  Linie  geht  durch  das  distale 

Interphalangealgelenk  des  Kleinfingers.  (In  der  Norm 
schneidet  diese  Linie  die  Mittelphalanx  V  in  ihrer  distalen  Hälfte  mehr  oder  minder 
nahe  ihrer  Diaphysenmitte).  Abgesehen  vom  Oktavgreifen  beim  Klavierspiel  empfinden 
Mutter  und  Kinder  keine  Behinderung. 

Auch  röntgenologisch  zeigt  sich  bei  beiden  Kindern  nur  eine  Verkürzung  der 
Mittelphalanx  des  Kleinfingers,  diese  bei  dem  8%jährigen  Mädchen  erheblicher  als 
bei  dem  IY2  Jahre  jüngeren  Knaben,  dabei  ohne  Verkleinerung  der  Epiphysenkerne 
in  allen  Segmenten.  Anders  bei  der  Mutter:  hier  ergibt  sich  außer  der  bereits  dem  Laien 
erkennbaren  beidseitigen  Braehymesophalangie  am  V.  Strahl  auch  eine  solche,  allerdings 
geringe,  am  zweiten,  neben  unerheblichen  Varianten  in  andern  Segmenten. 

Die  vergleichende  Betrachtung  der  Hände  von  Mutter  und  Kindern 
ergibt  also  eine  Braehymesophalangie  V  bei  allen  dreien,  eine  Ver- 
deutlichung dieser  im  Verlauf  des  Knochenwachstums  — 
bereits  innerhalb  Jahren  — ,  an  der  Mutter  außerdem  eine  leichte 
Braehymesophalangie  II;  bei  den  Kindern  kann  sie  vielleicht  im  Laufe  des 
weiteren  W^achstums  noch  auftreten. 


Klinodaktylie  als  Symptom  der  Brachymesophalangie. 
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Von  Mosenthals  zwei  Beobachtungen  (1911)  betrifft  die  eine  Vater 
und  Tochter,  die  zweite  aus  einer  andern  Famihe  Mutter  und  Tochter: 

Bei  einem  vierjährigen  Mädchen  fand  sich  beiderseits  symmetrisch  eine  gering- 
gradige, aber  immerhin  deutliche  Verkürzung  der  Mittelphalanx  des  V.  Fingers,  ihr 
Epiphysenkern  war  zwar  vorhanden,  aber  deutlich  verkleinert  und  die  Brachy- 
mesophalangie  nahm  innerhalb  eines  Jahres  deutlich  zu  —  also  deutliciie 
Zeichen  einer  Störung  in  der  Epiphyse. 

Der  Vater  des  Mädchens  hatte  ebenfalls  beiderseits  eine  Brachymesophalangie  V, 
sie  war  aber  noch  geringer  als  bei  der  Tochter ;  jedenfalls  fiel  sie  Mosenthal  erst  auf,  nach- 
dem er  sie  bei  der  Tochter  gesehen  hatte. 

Eine  42jährige  Frau  hatte  eine  auch  nur  auf  den  Kleinfinger  beschränkte,  aller- 
dings hochgradigste  Brachymesophalangie;  die  Mittelphalanx  V  sah  fast  wie  eine  Kugel 
aus.  Ihre  Tochter  aber  hatte  eine  Verkürzung  aller  Finger,  an  allen  nur  eine  Beugefalte, 
also  alle  scheinbar  zweigliedrig,  in  Wirklichkeit  aber  Assimilationshj'pophalangie  V  und  II, 
Brachymesophalangie  IV  und  III  und  Brachybasophalangie  I  an  den  Händen,  Assimi- 
lationshypophalangie  V  bis  II  und  Brachybasophalangie  I  an  den  Füßen. 

Hier  trat  also  die  Brachydaktylie  bei  der  Nachkommenschaft  in  er- 
höhtem Grade  auf,  und  zwar  in  der  In-  und  Extensität  bei  der  von  Drink- 
water  1907  veröffenthchten  Familie  (vgl.  S.  616). 

Nach  Bromann  zeigen  eine  Brachymesophalangie  V  besonders  häufig 
die  letzten  Sprößlinge  degenerierender  Menschenrassen,  z.  B.  der  Azteken. 

Klinodaktylie  als  Symptom  der  Brachymesophalangie. 

Wie  nach  Pfitzner  normalerweise  an  der  Mittelphalanx  der  5.  Zehe  stets  die  proxi- 
male und  distale  Gelenkfläche  tibialwärts  konvergieren,  findet  sich  dies  nach  Pfitzner 
,,aucli  an  den  Mittelphalangen  des  zweiten  (ulnarwärts)  und  fünften  (radialwärts)  Fingers 
selbst  sehr  jugendlicher  Personen;  bisweilen  ist  es  (namentüch  am  5.  Finger)  sehr  stark, 
häufig  nur  schwach  entwickelt,  fehlt  aber  niemals  ganz.  Legt  man  die  Hand  auf  eine 
plane  Unterlage,  so  sieht  man  bei  den  meisten  Menschen  die  Endglieder  deutlich 
einwärts  gerichtet."  Je  länger  die  Mittelphalanx  ist,  um  so  weniger  fällt  die  Konvergenz 
ihrer  distalen  und  proximalen  Gelenkfläche  und  die  Schiefstellung  der  Endphalanx  auf. 

Wird  bei  der  Brachymesophalangie  der  Hand  die  bereits  normal  vor- 
handene Konvergenz  der  distalen  und  proximalen  Gelenkfläche  nach  dem 
in.  Strahl  zu  gesteigert,  erscheint  also  die  eine  Seite  fast  allein  oder  stärker 
verkürzt  als  die  andere,  so  resultiert  eine  auffallende  Schiefstellung  nach 
dem  III.  Strahl  hin,  selten  von  ihm  weg  (Typentafel  S.  606:  B  I,  2). 
Diese  „laterale  Deviation"  wurde  zuerst  von  französischen  Autoren  am 
Ring-  und  Zeigefinger  beschrieben  (Robert  1851)  und  benannt  (Fort  1869: 
„laterale  Klinodaktyhe").  Nach  Fort  hatte  der  bekannte  Kliniker  Trous- 
SEAU  an  beiden  Ringfingern  Klinodaktylie. 

Bei  der  Beschreibung  von  angeborenen  seitlichen  Deviationen  am  Daumen  schlug 
1893  Joachimsthal  die  Bezeichnung  Digitus  valgus  und  varus  vor.  Wir  fassen  aber 
erstens  diese  abnormen  Phalangenstellungen  am  Daumen  analog  den  seitlichen  Deviationen 
am  Strahl  II,  V  und  IV  auf,  wie  wir  im  Abschnitt:  Hyperphalangie  des  Daumens  erörtern 
werden,  zweitens  würden  bei  der  Verwendung  dieser  JoACHiMTHALschen  Bezeichmmgen 
auf  die  genannten  Strahlen  die  morphologischen  gleichartigen  Deviationen  an  Strahl  II 
einerseits,  Strahl  V  und  IV  andererseits  mit  verschiedenen  Namen  belegt. 

Eine  angeborene  Beugestellung  des  Fingers  heißt  statt  ,, palmare  Khnodaktylie" 
(Fort)  nach  dem  Vorschlag  von  Landouzy  (1906)  Kamptodaktylie  i)  oder  mit  Vidal 
(1900)  ,,doigt  crochu",  also  ,, Hakenfinger"  oder  ,, krummer  Kleüifinger",  betrifft  ge- 
wöhnlich das  proximale  Interphalangealgelenk,  nicht  das  distale,  und  beruht  auf  einer 
primären  Weichteilveränderung,  einer  Kontraktur. 

Wii-  können  daher  bei  der  lateralen  Deviation  der  Endphalanx  unter  Weg- 
lassung von  ,, laterale"  kurz  von  ,, Klinodaktylie"  sprechen,  zumal  für  che  ulnare  Ab- 
duktion  der  Finger  im  Metakarpophalangealgelenk,  wie  sie  erworben  bei 
der  ,, Tischlerhand"  bekannt  ist  (vgl.  Billich  1928),  angeboren  besonders  bei  der  Pseudo- 
hjrperphalangie  vorkommt,  die  Bezeichnung  Klinodaktylie  nicht  eingeführt  ist,  vielmehr 


1)  kampto  =  ich  kiümme,  ich  beuge. 
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von  Boix  1897  „Deviation  des  doigts  en  coup  de  vent"  oder  in  der  Uebersetzung  von 
BoEREMA  (1931)  „Windniühlenflügelstellung".  Vidal  sprach  1910  von  Dackel- 
oder Maul  wurfpfo  teil. 

Die  Klinodaktylie  V 

beschrieb  1902  Karch,  dann  1907  B.  Bauer  als  „eine  bisher  nicht  beobachtete 
kongenitale,  hereditäre  Anomalie",  1917  der  Berner  Pathologe  Wegelin 
in  zwei  Generationen  einer  Familie  in  verschiedenen  Graden.  Aehnlich 
berichtet  C.  de  Freese  1921  über  einen  Vater  und  seine  fünf  Söhne,  sämtlich 
mit  Klinodaktyhe  V  (Fig.  272),  einer  außerdem  noch  mit  Klinodaktylie  II. 

Die  gewöhnlich  beidseitige 
Mißbildung  ist  besonders  für 
die  Jugend  so  auffallend,  daß 
sich  die  Träger  ihrer  schämen 
und  ihrer  Hände  verbergen. 
Manchmal  läßt  sich  die  De- 
viation durch  seitlichen  Druck 
etwas  oder  ganz  ausgleichen. 
Ein  Spalt  zwischen  Klein- 
fingerendphalanx und  Ring- 
finger verschwindet,  wenn  das 
distale  Ende  des  Kleinfingers 
unter  den  Ringfinger  adduziert 
Avird.  Die  Fingerbeugung  läßt 
dieKlinodaktylie  verschwinden. 

Von  B.  Bauer  und  de 
Freese  wird  angegeben,  daß 
mit  der  Klinodaktylie  V  eine 
Verlängerung  der  Endphalanx 
verbunden  sei  —  in  Wider- 
spruch zu  Pfitzners  Beobach- 
tungen vgl.  S.  601. 

Brachymesophalangie 
nur  am  Zeigefinger. 
(Typentafel  S.  606:  B  I,  l.) 

Fünf   Generationen  hin- 
durch —  durch   die  ersten 
drei    allerdings    nur  anam- 
Fig.  272.  Brachymesophalangie  V  mit  Klino-     liestisch  —  konnte  ZiEGNER 
daktylie.  4jähr.  ?  (C.  de  Freese,  1921).  (1903)  symmetrische  Brachy- 

mesophalangie des  Zeigefingers 
nachweisen,  also  den  Ausdruck  einer  Variante  unserer  Grundform  der 
Dispositionsskala,  indem  Finger  V  und  II  ihre  Stellen  vertauscht  haben. 
Außerdem  bestand  eine  Klinodaktylie,  aber  nicht  nach  dem  Mittel- 
finger zu,  sondern  radialwärts! 

Ziegners  Untersuchungen  blieben  den  Norwegern  Mohr  und  Wriedt 
unbekannt,  sie  veröffentlichten  1919  eine  von  ihnen  in  6  Generationen 
verfolgte  Brachymesophalangie  II  zu  Unrecht  als  „neuen  Typus",  diesen 
in  2  Untertypen  teilend,  einen  B-Typ  und  einen  B!-Typ. 

Ihr  B-Typ  sind  die  geringen  Grade  von  Brachymesophalangie  II. 

Bei  ihrem  B!-Typ  ist  die  Mittelphalanx  ein  sesambeinähnliches,  ulnar  subluxiertes, 
bei  dorsoventraler  Betrachtung  dreieckiges  Knochenstück.  Die  Endphalanx  II  zeigt 
daher  manchmal  eine  radialwärts  (!)  gerichtete  Kh'nodaktylie,  vielleicht  auch  eine  Kampto- 


Brachymesophalangie  und  KHnodaktyiie  usw. 
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daktylie  (in  der  Familie  als  ,,laummer  Finger"  bezeichnet).  Die  radiale  Hälfte  der  Grnnd- 
phalanx  II  artikuliert  dabei  unmittelbar  mit  der  Endphalanx  II,  während  ulnar  zwischen 
beide  die  rudimentäre  keilförmige  Mittelphalanx  II  eingeschaltet  ist.  Die  Gelenkhöhle 
hat  so,  dorsoventral  betrachtet,  die  Form  eines  um  90"  gedrehten  Y. 

Möhrs  und  Wriedts  sogenannter  B!-Typ  ist  also  nichts  anderes  als 
eine  „Uebergangsf orm"  der  Brachymesoplialangie  II  zur  Assi- 
milationshypophalangie  II,  wie  sie  auf  Seite  614  und  615  Fig.  278 
und  279  für  die  Brachymesoplialangie  V  beweisen.  Die  Assimilations- 
hypophalangie  II  selbst  kommt  in  dem  Stammbaum  von  6  Generationen 
nicht  vor,  wie  überhaupt  eine  Assimüationshypophalangie  an  einem 
Digitus  nur  vorkommt,  wenn  mindestens  an  einem  zweiten  eine  Brachy- 
mesophalangie  besteht. 

Je  höher  der  Grad  der  Brachymesophalangie  II  ist,  um  so  näher  sind 
die  Beugefalten  und  die  Falten  an  der  Streckseite  einander  genähert;  beim 
höchsten  Grade,  der  Vorstufe  der  Assimilationshypophalangie,  besteht 
statt  zwei  Falten  nur  eine. 

Genetische  Beziehungen  zwischen  den  geringen  und  hohen  Graden 
der  Brachymesophalangie  sind  im  Stammbaum  nicht  nachweisbar:  ohne 
Gesetzmäßigkeit  kann  ein  geringer  Grad  von  einem  liohen  abstammen 
und  umgekehrt. 

Falsch  ist  bei  Mohr  und  Wriedt  die  Deutung  des  Fehlens  eines  Epiphysenkerns 
bei  einem  12jährigen  Kinde  als  prämature  Ossifikation  der  Epiphysenfuge ;  denn  wir  werden 
im  folgenden  sehen,  daß  bei  den  stärkeren  Graden  von  Brachymesophalangie  eine  selb- 
ständige Epiphysenossifikation  ausbleibt. 

Nichts  fand  ich  in  der  genannten  Ar-beit  von  einer  Unterscheidung  von ,  ,9  verschiedenen 
Arten  von  Kurzfingrigkeit"  —  im  Gegensatz  zu  den  Angaben  im  erbbiologischen  Schrift- 
tum, in  dem  überhaupt  die  Darstellung  der  Morphologie  der  Brachydaktylie  einer  Ver- 
besserung und  Richtigstellung  bedarf.  Welche  ,,Ajten  von  Kur'zfingrigkeit"  man  tatsäch- 
lich unterscheiden  kann,  glauben  wir  in  diesem  Abschnitt  begründet  zu  haben. 

Uneingeschränkt  bleibt  als  große  Leistung  der  beiden  Norweger  die  Aufstellung 
eines  möglichst  vollständigen  Stammbaums  und  die  Untersuchung  verschiedener  Grade 
der  Brachymesophalangie  II  durch  6  Generationen  einer  norwegischen  Familie  aus  Fredriks- 
hald  in  Photographien  (36  Händepaare)  aus  5  Generationen  und  Röntgenbildern  (19  Hände- 
paare) aus  4  Generationen  mit  ganz  genauen  Messungen  auch  der  nichtmißbildeten  Glieder, 
zurückgehend  auf  eine  1764  geborene  Dänin,  die  einen  Norweger  geheiratet  hat. 

Aehnhch,  wie  wir  im  Rostocker  Fall  röntgenologisch  eine  Brachy- 
mesophalangie außer  am  kleinen  Finger  noch  an  einem  zweiten  Finger 
nachwiesen,  übersprang  bei  Mohr  und  Wriedt  die  Brachydaktylie  nur 
scheinbar  eine  Generation,  wurde  aber  durch  Röntgenbilder  als  geringer 
Grad  erfaßt  und  dadurch  als  dominant  vererbt  erwiesen. 

Brachymesophalangie  und  Klinodaktylie  V  und  II. 

(Typentafel  S.  606:  B  II,  3  und  B  II,  1.) 
Brachymesophalangie  V  und  Assimilationshypophalangie  II. 

(Typentafel  S.  607:  B  II,  5.) 

Ich  bringe  hier  zunächst  aus  Pfitzners  Zeichnungen  als  Fig.  273  eine 
typische  Brachymesophalangie  V  und  II. 

Scharfe  beschrieb  1912  eine  beiderseitige  symmetrische  Brachymeso- 
phalangie und  Klinodaktylie  V  und  gleichzeitig  am  Zeigefinger  rechts  eine 
enorme  Brachymesophalangie  und  Klinodaktylie  radialwärts,  hnks  eine 
Assimilationshypophalangie.  Max  Cohn  1908  zeigte  bei  einem  16jährigen 
Jungen  eine  beidseitige  symmetrische  Brachymesophalangie  V  und  Assi- 
milationshypophalangie II. 

Im  ScHARFFschen  Falle  sehen  wir  die  Brachymesophalangie 
des  Zeigefingers  auf  der  einen  Seite  zur  Assimilationshypo- 
phalangie fortgeschritten,  im  Fall  von  Cohn  die  Hypophalangie  II 


612 


Kapitel  VII. 


bereits  beidseitig,  in  beiden  Fällen  neben  einer  Brachymesophalangie  V  mit 
oder  ohne  Klinodaktylie :  Beispiele  der  1.  Variante  der  Dispositionsskala. 

Von  dem  nächsten  Grade  der  Brachydaktylie  in  ihrer  Ausbreitung  auf 
einen  dritten  Strahl  sehen  wir  in  der  Typentafel  S.  607  in  B  III,  l 


Fig.  273. 


Fiff.  274. 


Fig.  273.  Brachymesophalangie  V  und  II,  Brachymetakarpie  I.  %  nat.  Gr., 
83jähr.  $  (Pfitzner,  Straßburger  Anatomie  2400). 

Fig.  274.  Bei  13jähr.  ^  (Nr.  12  des  vStammbaumes  S.  639)  annähernd  symmetrisch: 
AssimilationshTt'pophalangie  II,  Brachymesophalangie  V  mit  Klinodaktylie  besonders  links, 
Brachymesophalangie  III(!),  latente  Pseudohj'perphalangie  II  (an  der  Grundphalanx 
vergi-ößerte  Epiphy.se  mit  radialem  Fortsatz).  Die  verkürzte  Mittelphalanx  V  und 
III  hat  keinen  Epiphysenkern.  Mittelphalanx  II  ist  zur  Epiphyse  der  Endphalanx  II 
geworden.  An  den  Endphalangen  stielförmige  Verbindung  zwischen  Epiphysenkern  und 
Diaphyse  (Unterrichter,  1934). 


und  B  III,  2,  sowie  in  den  Figg.  274  u.  275,  Unterrichters  Röntgenbildern 
eines  Menschen  im  Alter  erst  von  13,  dann  von  29  Jahren,  den  III.  Strahl 
vor  dem  IV.  ergriffen  —  vielleicht,  weil  der  II.  Strahl  eine  latente  Pseudo- 

hyperphalangie  erkennen 

□ 


läßt  (siehe  dort). 


Entwicklungshemmung 
der  Mittelphalanx  an  allen 
dreigliedrigen  Digiti. 

(Typentaf .  S.607,  B IV,  1-4. ) 

Wie  wir  bereits  im  ersten 
Abschnitt  auf  S.  598  hervor- 
hoben, erbrachte  1905  der  Ameri- 
kaner Farabee  erstmals  den 
Nachweis  der  dominanten  Ver- 
erbung einer  typischen  Brachy- 
daktylie und  damit  der  Gültig- 
keit des  MENDELschen  Gesetzes 
für  den  Menschen  überhaupt,  in- 
dem er  von  einer  pennsylvani- 
schen  Familie  einen  Stammbaum 
von  fünf  Generationen  aufstellte, 
in  dem  36  anscheinend  Normal- 
gebildeten 33  Individuen  mit  hoch- 
gradiger Assimilationshypophalangie  II — V  und  Brachybasophalangie  I  an  Händen  und 
Füßen  gegenüberstehen.  Die  in  Amerika  daher  gelegentlich  gebrauchte  Bezeichnung 
,,Farabees  disease"  ist  nicht  angebracht.  Denn  1.  handelt  es  sich  hier  um  keine  Krank- 


Fig.  275.  Derselbe  Brachydaktyliker,  wie  in 
Fig.  274,  im  Alter  von  29  Jahren  (Unterrichter,  1934). 


Brachymesophalangie  II  bis  V. 
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heit,  2.  hatten  vor  Farabee  mindestens  drei  Autoren  auf  den  familiären,  also  erblichen 
Charakter  von  Brachydaktylien  hingewiesen:  1895  Werner  Kümmel  in  Breslau  durch 
seine  Mitteilung  der  Biphalangie  aller  Finger  bei  31  von  54  Familienmitgliedern  in  3  Gene- 
rationen, 1901  Webb  in  London  durch  seine  Veröffentlichungen  einer  hochgradigen  Brachy- 
mesophalangie  am  2. — 5.  Finger  in  drei  Generationen  an  17  Befallenen  gegenüber  10  Nicht- 
befallenen,  anamnestisch  bis  in  die  6.  Generation  verfolgt,  und  1903  Hasselwander  in 
München  durch  seine  Bekanntgabe  einer  Assimilationshypophalangie  II — V  neben  Braehy- 
basophalangie  I  an  Händen  und  Füßen  in  drei  Generationen. 

Die  beste  Vorstellung  von  der  Morphologie  der  an  allen  Mittel- 
phalangen der  Hand  manifestierten  Brachydaktylien  gibt 
unseres  Erachtens  die  Betrachtung  der  in  unserer  Typentafel  auf  S.  607 
als  B  IV,  1—4  schematisierten  Abbildungen  in  Drinkwaters  beiden  — 
Parabees  erbbiologische  Ergebnisse  bestätigenden  —  Arbeiten  aus  den 
Jahren  1907  und  1912. 

Wir  beginnen  mit  seiner  zweiten  Veröffentlichung  aus  dem  Jahre  1912. 
Sie  zeigt 

Brachymesophalangie  II  bis  V 

(Typentafel  S.  607:  B  IV,  1  u.  la) 

in  5  Generationen  einer  englischen  Familie:  Alle  dreiphalangigen  Finger 
zeigen  Verkürzung  in  der  charakteristischen  Abstufung  V,  II,  IV,  III, 


Fig.  276.  1/2  nat.  Gr.  13jähr.  ^.  Beidseitige  Brachymesophalangis  V,  II,  IV,  III 
mit  Klinodaktvlie  II,  außerdem  Mißbildung  der  Daumen.  Eigene  Beobachtung  1935 
aus  dem  Zenträl-Röntgen-  und  Radiuminstitut  am  Landeski-ankenhaus  Kassel  (Dr.  Hans 
VON  Hecker). 

ihre  Beugefalten  und  Runzeln  an  der  Streckseite  entsprechen  zwei  Inter- 
phalangealgelenken,  sie  sind  aber  einander  in  gesetzmäßiger  Weise  genähert, 
am  stärksten  am  Kleinfinger,  die  Hand  erscheint  kürzer  und  breiter,  die 
Nägel  sind  wohlgebildet.  Die  Füße  haben  Assimilationshypophalangie  V 
und  Brachymesophalangie  IV — II. 
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Fig.  277.  Brachy- 
mesophalangie  II, 
III(!),  V,  IV,  hoch- 
gradige Brachymeta- 
karpie  I.  80jähr.  $ 
nach  einem  Skelett 
von  Leboucq. 


War  aucli  der  Grad  der  Verkürzung  bei  ver- 
schiedenen Familienmitgliedern  verschieden,  so  machte 
sich  doch  stets  bei  demselben  Individuum  die  cha- 
rakteristische Längenabstufung  der  Strahlen  geltend. 
Nur  bei  hochgradiger  Brachyphalangie  wurde  sie  un- 
deutlich. 

Fig.  276  zeigt  im  Röntgenbild  eine  eigene  Beob- 
achtung dieser  typischen  Brachymesophalangie 
der  4  dreiphalangigen  Finger  in  der  Abstufung 
V,  IL  IV,  III. 

In  Parallele  zur  Längsabstufung  der  Strahlen 
zeigt  sich  eine  Skala  der  Ossif ikationsreduktion 
an  den  Epiphysen  an  den  Röntgenbildern  der 
Jugendlichen. 

Setzen  ■wir 

—    =  kein  Epiphysenkern, 

-f    =  Epiphysenkern  vorhanden, 

(+)  =  Ossifikation  unter  dem  Bilde  von  Hasselwanders 

„Pseudoepiphyse"  (vgl.  S.  633). 
((+))  =  schwer  von  Diaphyse  abgrenzbare  Ossifikation, 


r 


Fig.  278  u.  279.  Eigene  Beobachtung  lÜlL»  aus  der  Rostocker  Medizinischen  Klinik 
(vgl.  Füße  auf  Fig.  268  u.  269  auf  S.  602) :  Verbindung  der  Typen  B  I V,  2  und  C  1 .  Rechts : 
Assimilationshypophalangie  V  und  II,  II  mit  proximaler  sekundärer  Phalangenbildung  aus 
der  Grundphaianx  (Pseudohyperphalangie  II),  Brachymesophalangie  IV  und  III,  Brachy- 
metakarpie  I.  34  nat.  Gr.,  24jähr.  (J.  (Distale  Weichteilverdickung  der  Finger  ist  Folge- 
erscheinung einer  Vasomotorenstörung  mit  Zyanose  [,,  Acroasphyxia  chronica  anaesthetica"].) 


Brachymesophalangie  II  bis  V. 
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so  ergibt  sich  durch  eine  Auswahl  aus  Drinkavaters  zahlreichen  Röntgen- 
bildern folgende  Uebersicht: 

II      III     IV  V 


1.  <?  8  Jahre  (Nr.  19): 

2.  ?  2    ,.      (Nr.  20): 

3.  „     (Nr.  21): 

4.  c?15    „     (Nr.  18): 


t(+)  (+)  +  -  i 
j   —      +       +       —  I 

i  -    ((+))    -      -  t 


In  der  Richtung  des  Pfeiles  bietet  jedes  folgende  Individuum  entsprechend  einer 
Zunahme  der  Brachydakt3die  einen  höheren  Grad  der  Reduktion  des  Epiphysenkerns. 
Beim  stärksten  Grad  (4)  erreicht  die  Ossifikationsstörung  auch  die  am  meisten  resistente 
Mittelphalanx  des  Mittelfingers. 

Wir  sehen  also  bei  der  Brachymesophalangie  der  Hand,  also  einer 
auf  eine  Familie  beschränkten  Mißbildung,  denselben  Rückschritt  in  der 
Epiphysenossifikation  wie  bei  der  Brachymesophalangie  des  Fußes,  einer 
Varietät  der  ganzen  Spezies  Mensch. 

Hält  die  von  Drinkwater  1912  veröffentlichte  Famihe  stets  an  der 
typischen  Dispositionsskala  V,  II,  IV,  III  fest,  wenn  auch  der  Grad  der 
Verkürzung  verschieden  ist,  so  finden  wir  in  Fig.  277  nach  Pfitzner  eine 
Brachymesophalangie  der  4  Strahlen  in  der  seltenen  Variante:  II,  III,  V,  IV. 

Die  erste  von  Drinkwater  1907  mitgeteilte  FamiUe  zeigt  neben 
Assimilationshypophalangie  aller  Zehen 


Fig.  279.  Links:  In  Symmetrie  mit  rechts  bis  auf  Klein-  und  Zeigefinger.  Am 
Kleinfinger:  wie  Sesambeiii  im  einen  Interphalangealgelenk  die  stark  rudimentäre 
Mittelphalanx  („Uebergangsbild"  der  Brachymesophalangie  in  die  Assimilationsliypo- 
phalangie).  Am  Zeigefinger:  Pseudohyperphalangie  höheren  Grades  als  rechts,  Rest 
der  primären  Grundphalanx  mit  verkürzter  Mittelphalanx  in  Synostose. 
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stufenweise  Steigerung  der  Bracliymesophalangie 
zur  Assimilationshypophalangie 

(Typentafel  S.  607:  B  IV,  2-4) 
an  den  Händen  entsprechend  der  Dispositionsskala  V,  II,  IV,  III: 

1.  Assimilationshypophalangie  V,  II  und  Brachymesophalangie  IV,  III 
(Typus  B  2), 

2.  Assimilationshypophalangie  V,  II,  IV  und  Brachymesophalangie  III 
(Typus  B  IV,  3), 

3.  Assimilationshypophalangie  V,  II,  IV,  III  (Typus  B  IV,  4). 
In  andern  Familien  wurde  beobachtet: 

a)  Assimilationshypophalangie  nur  an  einem  Finger,  und  zwar  am 
Zeigefinger,  neben  Brachymesophalangie  V  und  III  (Unterrichter  1934, 
unsere  Fig.  274  u.  275). 

b)  beiderseits  am  Zeigefinger  Assimilationshypophalangie,  am  Klein- 
finger rechts  Assimilationshypophalangie,  links  Brachymesophalangie 
mit  KHnodaktylie,  beiderseits  Brachymesophalangie  IV  und  III  (Pol  1921, 
unsere  Fig.  278  u.  279). 

Diese  beiden  Kombinationen  a)  und  b)  gehören  einerseits  wegen  der 
Reduktion  der  Mittelphalangen  unmittelbar  vor  Grad  1  von  Drink  water 
1907,  andererseits  wegen  des  Befundes  an  den  Grund phalangen  des  Zeige- 
fingers bereits  zum  nächsten  Abschnitt:  ,,Pseudohyperphalangie". 

Nicht  allein  die  Assimilationshypophalangie,  sondern  auch  stärkere 
Grade  der  Brachymesophalangie  bewirkten  eine  Fingerbeugefalte  und  eine 
stärkere  Verkürzung  der  Finger,  so  daß  alle  Finger  für  die  äußere  Be- 
trachtung zweiphal angig  erscheinen  (Fig.  285  auf  S.  621).  Wo  durch 
das  Röntgenbild  noch  drei  Phalangen  nachweisbar  sind,  bildet  funktionell 
die  rückgebildete  Mittelphalanx  in  ihrer  einem  Sesambein  ähnlichen 
Form  die  Rolle  eines  Meniskus,  ist  praktisch  aus  den  beiden  Interphalangeal- 
gelenken  ein  Gelenk  geworden. 

Was  bei  der  FamiHe  Drinkwaters  1912  noch  nicht  vorhanden  ist, 
liegt  bei  Drinkwaters  Familie  von  1907  vor:  die  Kombination  einer 
stärkeren  Reduktion  der  Mittelphalangen  mit  starker  Brachy- 
basophalangie  I  sowohl  an  den  Händen  (Typus  B  IV,  la— 3)  wie  an 
den  Füßen,  wobei  bei  Jugendlichen  das  Röntgenbild  das  Fehlen  eines  Epi- 
physenkernes  zeigt. 

Aus  der  viertletzten  Generation  dieser  von  Drinkwater  1907 
mitgeteilten  Familie  ist  ein  Mann  nach  Amerika  ausgewandert.  Seine 
Nachkommen  bilden,  wie  Drinkwater  vermutet,  das  Objekt  von  Fara- 
bees  vielzitierter  Arbeit  aus  dem  Jahre  1905.  Keiner  der  Brachy- 
daktylen  dieser  Familie  zeigt  eine  Brachymesophalangie,  alle  ausschließ- 
lich eine  Hypophalangie,  und  zwar  hochgradiger  als  Drinkwaters 
Familie  1907,  und  eine  Brachybasophalangie  I. 

Die  Grundphalanx  des  Daumens  und  der  Großzehe  ist  um  über  die  Hälfte 
verkürzt;  auch  die  Metakarpalia  sind  sämtlich  etwas  verkürzt.  Farabee 
gibt  von  einer  biphalangen  Hand  folgende  Längenmaße  in  Millimeter  an: 

I         II        III        IV  V 

„Endphalanx"   22         15         15         15  18 

Grundphalanx    12         30         40         32  22 

Metakarpale   34         55         55         46  42 

Diese  Zahlen  zeigen  den  fast  gänzlichen  Verlust  der  für  die  Hand  ge- 
setzmäßigen Längsabstufung  der  Strahlen.  Im  höchsten  Grade  besteht 
dann  Isodaktylie,  d.  h.  der  II.  bis  IV.  Strahl  ist  annähernd  gleich  lang, 
die  Hände  sind  fast  viereckig  —  ,,le  type  carre",  den  Pierre  Marie 
1900  bei  der  fetalen  Chondrodystrophie  beschrieben  hat.  Diese  viereckigen 
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Hände  können  außerdem  „Windmühlenflügelsteilung"  zeigen,  daher 
also  mehr  rhombisch  sein.  In  wieder  anderen  Fällen  entsteht  eine  ähnliche 
Stellung  der  Fingerstrahlen  wie  bei  der  „main  en  trident",  wie  ebenfalls 
Pierre  Marie  Hände  der  Chondrodystrophiker  gekennzeichnet  hat,  oder 
mit  einer  Zwei-  oder  Fünfzackhand  der  Chondrodystrophiker  (Jansen). 
Drinkwater  sah  bei  einzelnen  GHedern  seiner  brachydaktylen  Familie  in 
solchen  Bildern,  hier,  wie  bei  der  Chondrodystrophie,  eine  Persistenz  der  in 
der  Fetalzeit  normalerweise  starken  radspeichenähnlich  auseinander- 
weichenden Stellung  der  Metakarpalia. 


Brachydaktylie  mit  Pseudohyperphalangie  am  Zeige-  oder  Mittel- 
fmger.  „Doppelte  Epiphysen"  (Pseudoepiphysen). 

Gelegentlich  finden  wir  am  stark  verkürzten  Zeige-  oder  Mittel-  oder  Zeige- 
und  Mittelfinger  unmittelbar  distal  vom  Metakarpium  eine  überzählige 
Phalanx.    Sie  ent- 
steht  durch  mehr  oder  <^ 
minder    große   Ver-  0  W 

selbständigungder  y?    cj  ^ 

Epiphyse  der 
Grundphalanx  (von 
Pol  1921  Pseudo- 
hyperphalangie  ge- 
nannt) und  beweist 
dies  durch  alle  Ueber- 
gänge  von  einer  Ver- 
größerung der  nor- 
malen Grundphalanx- 
epiphyse  (Latenz: 
Fig.  276  auf  S.  613) 
über  eine  rudimen- 
täre Form  (Typen- 
tafel S.  607:  C"2  — 
Zeigefinger  — )  bis  zu 
einer  vollständigen 
Segmentation^)  durch 
ein,  wenn  auch  nicht 
funktionsfähiges  Ge- 
lenk (manifeste 
Pseudohyperphalangie 
[Typentafel:  C  1-4] 
und  Fig.  280). 


Fig.  280.  öOjähr.  $  (Nr.  21  vom  Stammbaum  Unter- 
richter, 1934):  Manifeste  Pseudohyperphalangie  II 
und  III  (am  Zeigefinger  beiderseits  an  der  proximalen  über- 
zähligen Phalanx,  der  charakteristische  Vorsprung  radial- 
wärts),  ,,Windmühlenflügelstellung"  II,  beiderseits  Assi- 
milationshypophalangie  II  (rechts  noch  nicht  ganz  voll- 
ständig: rudimentäre  Mittelphalanx),  Brachymesophalangie 
V  und  III  (links  in  Synostose  mit  Endphalanx),  Brachy- 
metakarpie  I. 

Die  Messung  an  den  Röntgenbildern  (Fig.  278  u.  279)  ergab 
folgende  Längen  in  Millimetern  (L  =  links,  R  =  rechts): 


I. 


L. 

Distales  Fingersegment  .  25 
Intermediäres  Fingersegment  — 
Proximales  Fingersegment  32 

Metakarpale   39 

Finger  67 

Strahl  96 


R. 

25 

31 
39 


II. 
L.  R. 

22  22 
21 
33 
65 


III. 


23 
17 
63 


L. 

24 
13 
51 
55 


R. 

23 
12 
50 
54 


IV. 
L.  R. 


23 
10 
49 
47 


23 
9 
48 
45 


V. 
L.  R. 

21  21 
(5)  - 
39  39 
48  44 


56 
95 


76  62 
141  125 


68  85 
143  139 


82  80 
129  125 


60  60 
108  104 


1)  Der  Ausdruck  Segmentation  oder  Segmentierung  bedeutet  eine  Abtrennung 
in  querer  Richtung,  als  senkrecht  zur  Achse,  während  die  sogenannte  ,, Spaltung" 
eine  Teilung,  richtiger  eine  Verdoppelung  in  der  Längsachse  bezeichnet.  Durcli  Segmen- 
tierung entstehen  gewisse  Formen  der  Hyperphalangie,  durch  Verlust  der  Segmentienmg 
Hypophalangie,  andererseits  durch  sogenannte  Spaltung  Hyperdaktylien. 
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Beim  Vergleich  der  Maße  bei  dieser  Ilyperphalangie  mit  Pfitzners  Nornialwerten 
auf  S.  604,  ja  schon  bei  einem  kurzen  Bück  auf  die  Röntgenbilder  erkennen  wir, 
daß  die  Hj'perphalangie  nicht  zu  einer  Verlängerung  des  Zeigefingers  geführt  hat, 
im  Gegenteil  zu  einer  Verkürzung  des  proximalen  Abschnittes,  dem  überzählige  Phalanx 
und  umgeformter  Rest  der  Grundphalanx  entspricht,  daher  und  weiter  wegen  der  Ver- 
kürzung des  distalen  Teiles  des  .Strahles  durch  Verschmelzung  der  Mittelphalanx  mit 
der  Endphalanx,  mit  dem  distalen  Teil  der  primären  Grundphalanx  in  anderen  Fällen 
am  Mittelfinger  (Fig.  280.  284  u.  287)  zu  einer  erheblichen  Verkürzung  des  ganzen 
Zeige-  oder  Mittelfingers  und  nicht  zu  einer  wirklichen  Hyperphalangie  —  die 
Zahl  (3)  der  Phalangen  ist  gleich  geblieben  — ,  nicht  zu  einer  Erhöhung  der  Biegsamkeit 
des  Fingers,  vielmehr  zur  Abnahme  dieser,  ja  zur  Fingerversteifung.  Im  Gegensatz 
zur  echten,  distalen  Hyperphalangie  sprechen  wir  daher  von  einer  Ps  endo  hyper- 
phalangie. 


Fig.  281 — 283:  9jähr.  ^  nach  Geelvink  1913:  Röntgenbild:  beidseitig  symmetrisch. 
Der  Ringfinger  ist  der  längste  Finger.  Brachymesophalangie  II  und  III  in  geringem  Grade 
und  dementsprechend  mit  Epiphysenkernen  auch  an  Mittelphalanx  II  und  III.  Latente 
Pseudohypeiphalangie  II  (bei  x:  vei'größerter  Epiphysenkern  mit  radialem  Vorsprung). 
Manifeste  Pseudohyperphalangie  III  (ohne  sekundäre  Epiphysenkerne),  rechts  1  =  zur 
überzähhgen  Phalanx  gewordene  Epiphyse  der  Grundphalanx,  2  =  Rest  der  Gnmd- 
phalanx,  links  überzählige  Phalanx  und  Grundphalanxi-est  als  1  zusammengefaßt,  um  aus- 
zudrücken, daß  links  eine  federnde  oder  gar  eine  Charnierbewegung  zwischen  den  zwei 
proximalen  Segmenten  noch  mehr  ausgeschlossen  als  schon  rechts. 

Röntgenologisch  sehen  wir  in  Fig.  281  bei  dem  9jährigen  Jungen  am  Mittel- 
finger beiderseits  eine  t  a  t  s  ä  c  h  1  i  c  h  e  Z  u  n  a  h  ni  e  der  Phalangenschatten  auf4, funktionell 
aber,  wie  Fig.  282  u.  283  vermuten  läßt,  keine  Hyperphalangie;  denn  es  finden  sich  an 
den  Mittelfingern  auch  nicht  mehr  als  zwei  Beugefalten. 

Wie  bei  hochgradiger  Reduktion  der  Mittelphalanx  allein  hat  der 
Finger  bei  der  Hyperphalangie  nur  eine  Beugefalte  und  nur  eine  Gruppe 
von  Falten  entsprechend  an  der  Streckseite,  wie  Fig.  283  u.  286  zeigt. 
Daher  ist  die  Hyperphalangie  ohne  röntgenologische  —  oder  anatomische 
—  Untersuchung  nicht  sicher  zu  erkennen. 

Die  Hyperphalangie  bevorzugt  ein-  oder  beidseitig,  dann  nicht  immer 
graduell  symmetrisch,  den  Zeigefinger  oder  den  Mittelfinger.  Wenn  von 
ihr  der  Mittelfinger  betroffen  ist,  hat  dieser  seinen  noch  bei  der  Brachy- 
mesophalangie gewahrten  Charakter  als  längsten  Finger  verloren  und  die 
größte  Längenausdehnung  der  Hand  ist  damit  auf  den  Ringfinger  über- 
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gegangen,  nianchmal  auch  schon,  wenn  nur  der  Zeigefinger  Hyper- 
phalangie  zeigt. 

Manchmal  sind  die  hyperphalangen  Strahlen  im  Metakarpophalangeal- 
gelenk  ulnarwärts  abduziert  und  manchmal  auch  alle  ihre  ulnaren  Nachbarn: 
,, Windmühlenflügelsteilung",  „Dackel-"  oder  „Maulwurfspfoten". 


Fig.  282.  9jähr.  (J,  nach  Geelvink.  Beugeseite:  Beugefalteii  des  distalen  Inter- 
phalangealgelenks  an  allen  Fingern  undeutlich,  noch  sichtbar  am  Mittelfinger,  nicht  zu 
■erkennen  am  Zeigefinger.  Keine  äußerliche  Segmentierung  der  Grundphalanx  III. 


Fig. 283.  gjähr.  ^  nach  Geelvink.  Streckseite:  Wie  am  Röntgenbild  fällt  die  relative 
Länge  des  Ringfingers  auf,  und  die  Steifheit  des  verkürzten  Mittelfingers,  ebenso,  wenn 
auch  weniger,  des  Zeigefingers  läßt  sich  vermuten.  Die  Falten  über  den  Interphalangeal- 
gelenken  sind  zu  sehe'n,  nicht  über  dem  proximalen  des  Mittelfingers. 

Während  mit  hohen  Graden  der  Verkürzung  der  Mittelphalangen  des 
n.— V.  Strahles  fast  stets  eine  Verkürzung  der  Grund phalanx  des  ersten 
Strahles  —  selten  des  Metakarpale  I  —  verbunden  ist,  finden  wir  bei  ihren 
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höheren  Graden,  also  auch  bei  Pseudohyperphalangie,  eine  Verkürzung^ 
des  Metakarpus  des  Daumens. 

Die  latente  Pseudohyperphalangie  am  Zeigefinger,  von  Pol 
so  benannt,  vorher  wiederholt  beschrieben,  aber  nicht  als  solche  erkannt, 
kennzeichnet  sich  (Fig.  274,  275,  281)  an  dem  radialen  Rand  durch 
einen  seitlichen  Vorsprung,  der  die  größte  Aehnhchkeit  mit  der  nach 
der  entgegengesetzten  Seite  gerichteten  Tuberositas  ossis  metatarsalis  V 
hat  (Joachimsthal  1905).  Zwischen  diesem  Grad  der  Hyperphalangie  und 
der  bei  dem  Röntgenbild  eines  Jugendlichen  eben  sichtbaren  abnormen 
Größe  des  Epiphysenkernes  der  Grundphalanx  (Fig.  276)  können  wir  in 


Fig.  284.  35jähr.  $,  ^gnat.  Gr.  Beiderseits  symmetrisch:  rudimentäre,  fast  latente 
Pseudohyperphalangie  II  (radialer  Vorsprang  der  Grundphalanx  mit  Spalt  ulnar  vom 
Vorsprang  vom  Gelenkspalt  aus,  manifeste  Pseudohyperphalangie  III  mit  Synostose  von 
primärem  Grundphalanxi-est  mit  verkürzter  IMittelphalanx.  außerdem  Brachymeso- 
phalangie  V,  rechts  mit  Klinodaktyhe,  hochgradige  Brachymetakarpie  I.  —  Ringfinger 
ist  der  längste  Finger.  Eigene  Beobachtung  1911  aus  der  Heidelberger  Frauenklinik 
(Geh.  Rat  Menge,  Oberarzt  Prof.  Eymer). 

einer  morphologischen  Reihe  der  fertigen  Formen  ^)  Uebergänge  aufstellen, 
in  denen  wir  Avohl  mit  Recht  Stadien  der  Hyperphalangie  sehen  dürfen. 

Von  einer  rudimentären  Pseudohyperphalangie  sprechen  wir, 
wenn  die  Trennung  der  überzähhgen  Phalange  nicht  vollständig  ist  (Fig.  284). 

Bei  der  dritten  Form  der  Segmentierung  der  Grundphalanx,  der  mani- 
festen Pseudohyperphalangie,  ist  in  ihrem  höchsten  Grad  —  im  Gegen- 
satz zu  der  proximalen  sekundären,  also  überzähligen,  aus  der  primären 

1)  Aus  Text  und  Zeichnung  der  meisten  Veröffenthchungen  über  Hyperphalangie 
hätte  ich  die  morphologische  Reihe  und  damit  die  formale  Genese  der  Hj^Derphalangie 
nicht  so  entwickeln  können,  wie  es  mix  aus  den  Röntgenbildern  der  verscliiedenen 
Arbeiten  möglich  war.  Es  zeigt  sich  hier  der  große  Vorteil  einer,  wenn  auch  undeutlichen, 
objektiv  arbeitenden  Photographie  gegenüber  der  von  einem  Minus  oder  Plus 
von  Deutungen  abhängigen  subjektiven  Wiedergabe  durch  Beschreibung  oder 
Zeichnung. 
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Grundphalanxepiphyse  entstandenen  Phalanx  —  die  primäre  Grund- 
phalanx  schön  lang  und  in  Mittelstück  und  eine  distale  und  proximale 
Anschwellung  fein  gegliedert  (Fig.  287).  Zunahme  der  Länge  und  Ent- 
wicklung einer  proximalen  Epiphys enges talt  scheinen  einander  parallel 
zu  gehen. 

Diese  Architektur  der  primären  Grundphalanx  bei  der  Hyperphalangie  hat  Leboucq 
bereits  1896  beschrieben  (Fig.  285);  es  ist  dies  die  erste  Mitteilung  der  Segmentierung 
der  Grundphalanx  überhaupt.  Sie  stützte  sich  auf  eine  anatomische  Untersuchung; 
sie  ist  meines  Wissens  bisher  die  einzige  geblieben. 

Während  der  Mittelfinger  eine  plumpe,  kurze  primäre  Grundphalanx  und  eine 
ebensolche  sekundäre  proximale  Phalanx  zeigt,  verhalten  sich  die  vier  Segmente  des  Zeige- 
fingers folgendermaßen:  In  proximo-distaler  Richtung  gezählt  ist  das  Segment  1  (aus 
Grundphalanxepiphyse  hervorgegangene  sekundäre  Phalanx)  und  das  Segment  3  (Mittel- 


Fig.  285.  Fig.  286. 


Fig.  285.  46jähr.  einzige  anatomische  Präparate  einer  beidseitigen  Pseudohyper- 
phalangie  (Leboucq,  1896):  Manifeste  Pseudohyperphalangie  II  vmd  III,  und  zwar  an 
Zeige-  und  Mittelfinger  jeweils  4  getrennte  Knochensegmente,  zwischen  ihnen  knorpel- 
bedeckte Gelenke,  allerdings  das  proximale  fast  plan,  am  Zeigefinger  die  längste  Phalanx 
(Grundphalanxrest)  auch  mit  proximaler  Epiphysenformung  (selamdärer  Epiphysenkern?). 
Brachymesophalangie  II,  III,  V  (vgl.  Typentafel  S.  607:  C,  3). 

Fig.  286.  Rechte  Hand  entsprechend  Röntgenbild  Fig.  278:  Kurze  plumpe  Hand, 
,,Main  carr^e",  Isodaktylie,  Falten  über  dem  proximalen  Interphalangealgelenk  deutlich, 
weil  am  Kleinfinger  nach  dem  Röntgenbild  nur  ein  Gelenk,  weil  Zeige-  und  Mittelfinger 
in  den  Interphalangealgelenken  versteift,  nur  im  Metakaipophalangealgelenk  beweghch, 
weil  am  Ringfinger  funktionell  nur  ein  Interphalangealgelenk. 

phalanx)  kurz,  plump,  ohne  Gliederung,  das  Segment  2  (primäre  Grundphalanx)  und 
Segment  4  (Endphalanx)  länger  und  wohlgegliedert:  Das  zweite  hat  eine  Diaphyse  mit 
langsam  zunehmender  Verjüngung  in  der  Mitte  und  eine  proximale  und  distale  Epiphysen- 
form,  das  vierte  trägt  eine  proximale  Epiphyse  und  eine  distale  Tuberositas  unguicularis. 

Daß  das  dritte  Segment  die  Mittelphalanx  ist,  schloß  Leboucq  aus  dem  Muskel- 
befund. 

Es  sind  statt  zwei  drei  Interphalangealgelenken  vorhanden,  sie  haben  sämtlich 
mit  hyalinem  Knorpel  überzogene  Gelenkflächen,  das  proximale  Gelenk  ist  aber  fast  plan, 
praktisch  also  ohne  Gelenkfunktion. 

Gelegentlich  fällt  bei  solch  hochgradiger  Brachydaktylie  sogar  ein 
röntgenologisch  normales  Gelenk  funktionell  aus :  so  sind  bei  dem  24jährigen 
Mann,  dessen  Hände  wir  auf  S.  614  u.  615  abbildeten,  beide  Zeige-  und 
Mittelfinger  (der  rechte  Zeigefinger  vollkommen)  versteift  (Fig.  286) 
und  können  nur  im  Metakarpophalangealgelenk  in  geringem  Maße  gebeugt 
werden. 
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Die  Entstehung  der  für  die  manifeste  Hyperphalangie  charakteristi- 
schen Form  des  zweiten  proximalen  Segmentes  (der  primären  Grund- 
phalanx) klärten  die  röntgenologischen  Untersuchungen  an  JugendUchen, 
beginnend  mit  Klaussners  (1910)  Skiagrammen  beider  Hände  eines  vier- 
jährigen Knaben.  Aus  ihnen  ergibt  sich  folgende  Weiterentwicklung: 

Nachdem  an  der  primären  Epiphyse  der  Grundphalanx  II  und  III 
die  Umwandlung  in  eine  sekundäre  Phalanx  eingesetzt  hat,  treten  sekun- 
däre Epiphysen  an  der  primären  Grundphalanx  auf. 

Wenn  in  der  chondrogenen  Periode  die  sekundäre,  überzähhge  Phalanx 
getrennt  von  der  primären  angelegt  wird,  kann,  was  Pfitzner  bestritt, 
zwischen  beiden  zwar  ein  echtes  Gelenk  zur  Ausbildung  kommen,  aber, 
wie  bereits  erwähnt,  wegen  der  meist  mehr  oder  minder  planen  Gelenk- 
flächen ohne  die  praktische  Möglichkeit  einer  Bew^egung,  insbesondere  einer 
Scharnierbewegung.   Von  einem  solchen  echten  Gelenk  kennen  wir  dank 


Fig.  287.  Beiderseits  Brachymesophalangie  II,  III,  V  mit  Klinodaktylie,  Pseudo- 
hyperphalangie  II  und  III,  am  linken  Mittelfinger  mit  Synostose  der  primären  Grund- 
mit  verkürzter  Mittelphalanx  (nach  Röntgenaufnahmen  von  Prof.  Minkowski  1900  von 
Kretz  unter  Pfitzner  gezeichnet). 

den  röntgenologischen  Untersuchungen  über  eine  Fuge  (Knorpel-  oder 
Bandverbindung  ohne  Gelenkspalt)  alle  Uebergänge  zu  einem  einheitlichen 
Knorpelsegment,  in  diesem  wieder  in  dem  proximalen  Teil  (primäre  Epi- 
physe) entweder  zwei  getrennte  Ossifikationszentren  (primärer  Epiphysen- 
kern,  distal  davon  sekundärer  Epiphysenkern)  oder  nur  einen  Epiphysen- 
kern  vergrößert  oder  normal. 

Am  Zeigefinger  kann  die  latente  Pseudohyperphalangie  auch  noch 
beim  Erwachsenen  durch  den  charakteristischen  radialen  Vorsprung  an 
der  Basis  der  Grundphalanx  erkannt  werden,  am  Mittelfinger  jenseits 
der  Wachstumsperiode  gewöhnlich  nicht,  wohl  aber  noch  in  dieser  durch 
den  Nachweis  der  Knochenkerne  entsprechend  der  allgemeingültigen  Er- 
fahrung, daß  ein  einheitliches  Knorpelstück  aus  zwei  getrennten  Ossifikations- 
zentren sich  als  Aequivalent  zweier  getrennter  Knorpelstücke  zu  erkennen 
gibt.  Mit  anderen  Worten:  Eine  Hyperphalangie  des  Mittelfingers 
im  Röntgenbild  eines  Jugendlichen  kann  im  späteren  Leben 
unkenntlich  werden,  wie  in  ihm  umgekehrt  z.  B.  eine  Aplasie  der  Inter- 
phalangealgelenke  ausgeprägter  wird. 


Doppelte  Epiphysen  (Pseudoepipiiysen) . 
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Die  verschiedenen  Grade  der  Pseudohyperphalangie  können  inner- 
halb derselben  Familie  auftreten.  So  zeigen  in  den  3  Generationen  die 
von  ViDAL  1910  und  von  Unterrichter  1934  veröffentlichten  Familien 
bei  Brachymesophalangie  II— V  (Vidal)  oder  Brachymesophalangie  III— V 
und  Assimilationshypophalangie  II  (Unterrichter)  entweder  1.  latente 
Hyperphalangie  II  allein  oder  2.  latente  Hyperphalangie  II  neben  manifester 
Hyperphalangie  III  oder  3.  manifeste  Hyperphalangie  II  und  III.  Eine 
Verstärkung  innerhalb  derselben  Familie  in  Richtung  der  Deszendenz  oder 
der  Aszendenz  ist  nicht  nachweisbar. 

Eine  weitere  Komplikation  entsteht  bei  Brachymesophalangie  und 
Pseudohyperphalangie  noch  dadurch,  daß  am  Mittelfinger  bei  der  Bildung 
einer  proximalen  überzähligen  Phalange  aus  der  primären  Grundphalanx 
sich  die  Diaphyse  der  Grundphalanx  mit  der  distal  von  ihr  gelegenen  ver- 
kürzten Mittelphalanx  verbinden  kann,  wie  dies  erstmals  von  Joachims- 
thal 1900  (allerdings  ohne  richtige  Deutung),  veröffentHcht,  dann  1921 
richtig  erkannt  und  durch  weitere  Beispiele  belegt  worden  ist  (Fig.  284 
u.  286). 

Doppelte  Epiphysen  (Pseudoepiphysen). 

Häufiger  bei  der  BrachydaktyUe  mit  Pseudohyperphalangie  als  ohne 
letztere  haben  gelegentlich  MitteHiandknochen  und  Phalangen  sogenannte 
„doppelte  Epiphysen",  d.  h.  Epiphysen  und  Pseudoepiphysen^). 

Für  das  Vorkommen  von  Pseudoepiphysen  im  Metapodium  überhaupt 
gibt  Siegert  folgende  Häufigkeitsskala,  dabei  mit  dem  am  meisten  be- 
troffenen Strahl  beginnend: 

1.  Metakarpale  II, 

2.  Metakarpale  I  und  Metatarsale  I, 

3.  Metatarsale  III  und  IV, 

4.  Metakarpale  II  und  V. 

Während  Pseudoepiphysen  gleichzeitig  an  allen  Metatarsalia,  besonders 
II — ^V  vorkommen,  ist  dies  bei  den  Metakarpalia  nicht  der  Fall. 

Als  Familie neigentümlichkeit  fand  Pryor  1906  röntgenologisch 
eine  Pseudoepiphyse  in  6  Proz.  der  Fälle  am  Metakarpale  I  und  unter  6 
von  200  Familien  am  Metakarpale  II. 

Bei  Brachydaktylien,  besonders  bei  den  hohen  Graden  mit  Pseudo- 
hyperphalangie, finden  wir  Pseudoepiphysen  an  Metakarpale  I  und  II, 
Ja  auch  III — V  (Vidal)  und  an  Grundphalanx  IV  und  V  (Geelvink,  Vidal), 
ja  auch  III  (Joachimsthal). 

Gegenbaur  sah  1883  in  dem  Vorkommen  solcher  Pseudoepiphysen,  also  ,,doppelter 
Epiphysen"  in  den  Metacarpalia  das  ursprüngliche,  indifferente,  heute  noch  bei  den  Wal- 
tieren bestehende  Verhalten  und  in  dem  normalen  Vorkommen  nur  einer  Epiphyse  die 
Folge  einer  Differenzierung.  Hasselwander  schloß  sich  Gegenbaür  an. 

Kükenthal  sah  1891  in  doppelten  Epiphysen  bei  Menschen  mit  Wahrscheinlich- 
keit etwas  Sekundäres,  eine  spätere  Erwerbung  wie  bei  ihrem  Auftreten  bei  den  Walen: 
Um  für  die  Fortbewegung  im  Wasser  geeignetere,  nämlich  biegsamere  Hände  und  Füße 
herzustellen,  kam  es  bei  ihnen  nachKiJKENTH.'VL  zu  einer  unvollkommenen  Verknöche- 
rung, zu  einer  Verlangsamung  dieses  Prozesses. 

,, Diese  verlangsamte  Verknöcherung  zeigt  sich  zunächst  in  einer  Verkleinerung 
der  Diaphyse  und  Vergrößerung  der  Epiphyse,  welch  letztere  sich  unvoll- 
ständig oder  gar  nicht  mit  ersterer  befindet.  Dafür  gibt  es  eine  ganze  Reihe 
von  Beispielen  bei  Wassersäugern  (I)." 

1)  Pseudos  (griech.)  =  Trug,  Schein.  Als  Pseudoepiphyse  bezeichnen  wir  mit 
Siegert  (1933)  einen  selbständigen  Knochenkern  in  einem  Epiphysen- 
knorpel,  der  normalerweise  von  der  Diaphyse  aus  ossifiziert.  Näheres 
darüber  imd  über  den  alten  Pseudoepiphysenbegriff  — •  im  Gegensatz  zum 
neuen  von  Siegert  —  siehe  auf  S.  633. 


Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  i. 
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„Zugleich  tritt  aber  auch  eine  Verlangsamung  der  Verknöcherung  in  dem  a  ii  d  e  r  e  n  E  n  d  e 
des  Knochens  auf ;  die  Bildung  der  Diaphyse  ist  bereits  zu  einem  gewissen  Abschluß  gekommen, 
während  dieses  Ende  noch  immer  knorpelig  verbleibt,  endhch  wird  in  ihm  ein  eigener 
Knochenkern  auftreten,  es  kommt  zur  Bildung  von  doppelten  Epiphysen  (II)." 

„Diese  doppelten  Epiphysen  sehen  wir  angedeutet  an  den  Mittelhandknochen 
vom  Schnabeltier"  —  also  einem  Monotremen  — ,  ,, weiter  vorgeschritten  an  den  Händen 
von  Rochen"  —  also  Flossenraubtieren  —  ,,und  Sirenen"  —  die  Cetomorphen  oder  Wal- 
tiere zerfallen  in  zwei  Unterordnungen  1.  die  Süenen  (Seekühe)  und  2.  Cetaceen  (Wal- 
fische) —  ,,und  voll  entwickelt  bei  den  Bartenwalen  und  Zahnwalen. 

Daß  wir-  es  in  der  Tat  mit  einer  Anpassungserscheinung  zu  tun  haben,  zeigt  die  Tat- 
sache, daß  nur  Wassersäugern  doppelte  Epiphysen  zukommen." 

Bei  den  Sirenen,  die,  wie  alle  Säuger,  in  der  Regel  nur  drei  Phalangen  an  den  Fingern 
haben  mit  Ausnahme  des  Daumens,  tritt  neben  doppelten  Epiphysen  der  Metakarpalia 
als  seltene  Varietät  eine  vierte,  allerdings  sehr  kleine,  Fingerphalanx  auf. 

Die  Hyperphalangie  setzt  distal  ein  und  schreitet  in  distoproximaler  Richtung 
fort:  Was  bei  den  Süenen  erst  im  Entstehen  begriffen  ist,  ist  bei  den  Walen  bereits  zum 
Abschluß  gekommen:  Bei  ihnen  ist  die  Hyperphalangie  die  Norm.  Durch  die  Entstehung 
sekundärer  Phalangen  aus  den  Epiphysen  der  primären  Phalangen  —  die 
Metakarpalia  werden  dabei  als  Phalanges  metacarpi  mitgerechnet  —  steigt  die  Zahl  der 
FingergUeder  aufs  Doppelte:  Tatsächlich  haben  die  meisten  erwachsenen  Wale  12  Phalangen. 

In  Wirklichkeit  resultiert  diese  Zahl  aus  zwei  Prozessen:  einmal  dem  eben  skizierten, 
offenbar  phylogenetisch  zur  Entstehung  kleiner  Segmente  und  damit  möglichst  beugsamer 
Strahlen  fülu^enden  Entwicklungsgang,  2.  einer  Reduktion  der  Segmente  in  der  Onto- 
genese durch  Verschmelzung  der  klein  bleibenden  Endplialangen  mit  den  proximal  davon 
gelegenen;  so  erklärt  sich  che  Tatsache,  daß  bei  Embryonen  der  Wale  die  Hyperphalangie 
viel  hochgradiger  ist,  als  bei  erwachsenen  Tieren. 

Wenn  Kükenthal  mit  seiner  Auffassung  von  der  Genese  der  Hyper- 
phalangie bei  den  Walen  recht  hat,  ist  —  in  allerdings  kühn  zu  bezeichnender 
Analogie  —  das  Auftreten  einer  Pseudohyperphalangie  ebenso  wie 
von  Pseudoepiphysen  eine  Teilerscheinung  einer  einheitlichen  Ent- 
wicklungsstörung, einer  Hemmung  der  Knorpelwucherung,  ja  einer 
Störung  bereits  der  Knorpelanlage,  einer  Chondrodysplasie.  Wir  sprechen 

daher  seit  1921  —  so  auch  in  diesem  ganzen  Ab- 
schnitt —  von  Pseudohyperphalangie  und 
charakterisieren  sie  damit  zugleich  als  unvoll- 
kommen oder  scheinbar  selbständig,  nicht  den 
Strahl  verlängernd,  sondern  sogar  verkürzend  und 
seine  Leistungsfähigkeit  mindernd.  Wir  betrachten 
also  die  Pseudohyperphalangie  wie  Pfitzner  als 
den  Ausdruck  eines  regressiven  Vorganges  und 
lassen  dabei  offen,  ob  sie  in  Parallele  zur  After- 
klau enbil  du  ng,  wie  es  Pfitzner  will,  zu 
setzen  ist. 

Brachytelephalangie, 
nsbesondere  am  Daumen  („kurzer  Daumen"). 

Die  erste  Verknöcherung  in  den  Endphalangen 
unterscheidet  sich  von  der  aller  anderen  Segmente  dadurch, 
daß  das  Bindegewebe  der  Tuberositas  unguicularis  un- 
mittelbar in  Knochen  übergeht.  So  zeigt  die  Endphalanx 
des  Daumens  die  erste  Verknöcherung  in  der  Hand 
überhaupt. 

Während  die  enchondral  ossifizierenden 
Segmente  um  so  mehr  zur  Hypoplasie  neigen, 
je  später  sie  ossifizieren,  ist  die  Brachyphalangie 
des  Daumengliedes  die  häufigste  Fingerver- 
kürzung. Pfitzner  (1898)  fand  sie  unter  800  von  ihm  skelettierten  und  ge- 
messenen Händen  12mal,  also  in  etwa  l^oProz.  (Fig.  288).  In  neuerer  Zeit 
(1928)  betonten  besonders  P.  Esau  in  Oschersleben  a.  d.  Bode  und  Thomsen 


Fig.  288.  Brachytele- 
phalangie I.  63jähr-.  (J 
(Pfitzner  ,  Sträßburger 
Anatomie  1137):  kurze 
Endphalanx  von  der 
Form  eines  gleichseitigen 
Dreieck. 
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in  Kopenhagen  das  häufige  Vorkommen  der  angeborenen  Kürze  des 
Daumenendgliedes. 

Thomsen  ermittelte  im  Laufe  ,,von  ein  paar  Jahren"  14  nicht  mit- 
einander verwandte  Familien  mit  erblicher  Brachytelephalangie  I. 

Bei  dieser  auf  den  ersten  Strahl  beschränkten  Fingerverkürzung  können 
beide  Hände  oder  nur  die  linke  oder  die  rechte  beteiligt  sein  —  wechselnd 
innerhalb  derselben 
Familie.  „Schon  von 
frühester  Kind- 
heit an",  wie 
P.  EsAUS  Schüler 
Knote  schreibt,  sind 
„sich  die  Träger 
dieses  besonders 
beim  weiblichen 
Teil  der  Familie 

unbeliebten 
Schönheitsfehlers 
bewußt". 

Das  Auffälligste 
ist,  wie  P.  EsAU 
betont,  und  Abbil- 
dungen aus  seinem 
Krankenhaus  zeigen,  ^ig.  289.  Röntgenbild  von  Fig.  290. 

der  ganz  kurze  und 

breite  Daumennagel  (Fig.  290).  Die  Kürze  des  gesamten  Endghedes  wird 
bei  seiner  Beugung  noch  deutlicher.  Im  Röntgenbild  (Fig.  289  u.  291)  und 


Fig.  290.  Brachytelephalangie  I  (Knote,  1924):  Charakteristischer,  auffallend 
kurzer,  relativ  breit  erscheinender  Nagel. 

am  Skelett  (Fig.  288)  ist  es  in  all  seinen  Graden  unverkennbar,  mit  einem 
normalen  Daumen  bei  hochgradiger  Ausbildung  bereits  ohne  Vergleich 
an  seiner  plumpen  kurzen  Gestalt  eines  annähernd  gleichseitigen  Dreiecks, 
wenn  sie  nur  gering  ist,  stets  bei  Vergleich  mit  einem  solchen,  insbesondere 
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durch  Messungen,  wie  es  Pfitzner  getan  hat.  Die  Wölbung  des  Nagels  ist 
weder  nach  den  Seiten  zu  noch  in  der  Längsrichtung  vermehrt. 

Nachdem  die  Biachyphalangie-Monograpliie  1921  die  Telebrachyphalangie  nur  ge- 
streift hat^),  hat  H.  Hoffmann  das  Verdienst,  fast  unmittelbar  nach  zwei  amerikanischen 
Autoren  (Breitenbach  1923  und  R.  A.  Heffner  1924)  und  unabhängig  davon  in  Deutsch- 
land 1924  erneut  auf  das  charakteristische  Bild  der  Verkürzung  des  Daumengliedes  auf- 
merksam gemacht  zu  haben.  Die  von  ihm  vorgeschlagene  Bezeichnung  „hereditärer 
Kolbendaumen"  scheint  aber  nicht  zweckmäßig  zu  sein,  nicht  allein  weil,  wie  Knote 
1924  schreibt,  sie  die  Telebrachyphalangie,  die  auch  am  zweiten  bis  vierten  Finger  vor- 
kommt, mit  einem  Sondernamen  für  ihre  Lokalisation  am  Daumen  belegt,  sondern  weil, 
ebensowenig  wie  bei  der  Brachytelephalangie  an  den  übrigen  Fingern,  bei  der  Brachy- 
telephalangie  I  ein  Kolben,  also  eine  Auftreibung  der  Endphalanx,  weim  überhaupt,  nur 

selten,  wahrscheinlich  über- 
haupt nicht  besteht;  viel- 
mehr nur  durch  die  Plump- 
heit infolge  der  starken  Ver- 
kürzung vorgetäuscht  wird. 
Vor  allein  aber  ist  es  un- 
erwünscht, durch  die  ge- 
nannte Namengebung  den 
Verdacht  einer  Aehnlich- 
keit  in  der  Gestalt  und 
Entstehung  mit  anders- 
artigen Veränderungen  der 
Endphalangen  zu  erwecken. 
Deshalb  ist  auch  Breiten- 
bechers ,,Heredity  short- 
ness  of  thumbs"  nicht  ein- 
deutig, und  Heffners 
,,  Brachymegalodactyhsme  " 
erscheint  auf  den  ersten 
Blick  paradox ,  während 
es  die  Kürze  des  großen  Digitus  ausdrücken  will.  Thomsens  „Ossificatio  praecox 
hereditaria"  ist  aber  zu  verwerfen,  da  dieser  Auffassung  eine  falsche  Deutung 
des  Fehlens  derEpiphysenlinie  zugrunde  liegt,  wie  sie  auch  vorher  bei  der  Brachy- 
metapodie  Machol  und  bei  der  Brachymesophalangie  Drinkwater  ausgesprochen  haben. 
Wie  wir  bereits  1921  so  gut  wie  sicher  erwiesen  haben,  war  eine  Epiphysenlinie  nie  da; 
denn  in  diesen  Fällen  hatte  die  Epiphyse  keine  selbständige  Ossifikation. 

Nur  eine  flüchtige  Betrachtung  sieht  in  der  Brachytelephalangie  An- 
klänge an  die  „hippokratische  Nagelkrünimung"  oder  gar  an 
Trommelschlägelfinger".  Da  beide  Bildungen  stets  sämtliche 
Finger  betreffen,  kommen  sie  bei  einer  auf  den  Daumen  beschränkten 
Telebrachyphalangie  vergleichsweise  überhaupt  nicht  in  Betracht.  Aber 
auch  wenn  die  Verkürzung  mehrere  Strahlen  betrifft,  unterscheidet  sich 
das  Bild  erheblich  sowohl  von  den  hippokratischen  Nägeln  als  auch  von 
den  Trommelschlägelfingern. 

Während  nach  Erich  Ebstein  (1907)  die  älteren  französischen  Kliniker,  so  Trousseau, 
anscheinend  zuerst  die  Bezeichmmg  „doigt  hippocratique"  (kurz  ,,rHippocratisme") 
aufbrachten  und  sie  im  Sinne  von  „Trommelschlägelfinger"  verwandten,  betonte  Eb- 
stein den  Unterschied  zwischen  beiden:  Beim  ,, Trommelschlägelfinger"  (Pierre 
Maries  ,, Osteoarthropathie  hypertrophiante  pneumique"  1890)  einerseits  ist  die  End- 
phalanx kolbig  aufgetrieben  und  daher  auch  ihr  Nagel  dadurch  stärker  gewölbt.  Hippo- 
faates  andererseits  beschrieb  keine  Regelwidrigkeit  der  Endphalanx,  sondern  lediglich  an 
ihrem  Nagel  eine  Steigerung  der  normalen  Krümmung  („Uhrglasnagel",  wie  es  wohl 
heute  im  Schrifttum  heißt).  Wie  die  TromiuelschlägeLfinger  nicht  nur  im  Gefolge  vor 
allem  von  Lungen-  und  Herzleiden,  wie  sehr  bekannt,  erworben  vorkommen,  sondern 
auch  erblich,  sehen  wir  auch  die  hippokratischen  Nägel  nicht  nur  bei  diesen  und  jenen 
Kranken  mit  Lungentuberkulose,  sondern  auch  in  tuberkulösen  Familien  bei  tuberkulose- 
freien MitgUedern  ererbt  (Matecki  1837,  E.  Ebstein  1919)  und  auch  Fremden  als  Familien- 
eigentümlichkeiten  so  auffallend,  daß  man  z.  B.  bei  einer  Famih'e  Wolf  von  „Wolfschen 
Nägeln"  sprach. 


Fig.  291.  Brachytelephalangie  I,  nicht  so  hochgradig 
wie  Fig.  289  u.  290  (  Grashey,  1924) :  Nagelkontur  gestrichelt 
aufgezeichnet.  26jährige  Kriegskrankenschwester. 


1)  Siehe  die  letzten  6  Zeilen  der  S.  524. 
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Keine  absolute,  wohl  aber  eine  relative  Verkürzung  zeigt  der  „rudi- 
mentäre Doppeldaumen"  („Daumenschere")  durch  die  Verbreiterung 
der  normal  langen  Endphalanx  (siehe  Abschnitt:  „Hyperdaktylie"). 

In  Familien  mit  Telebrachyphalangie  I  spricht  man  vom  „kurzen 
Daumen",  ähnlich  hieß  nach  H.  Vierordt  der  württembergische  Graf 
Ulrich  I,  f  25.  Febr.  1265,  kurz  .,mit  dem  Daumen"  wegen  seiner 
breiten  Daumenendglieder  (wahr- 
scheinlich „Daumenschere"). 
Die  Bezeichnung  ,, kurzer  Dau- 
men" ist  aber  deswegen  nicht 
zweckmäßig,  weil,  wie  wir 
bereits  auf  S.  616  gesehen 
haben,  ganz  erhebhche  Daumen- 
verkürzung auf  einer  Brachy- 
basophalangie  oder,  wie  uns 
gleich  der  nächste  Abschnitt 
zeigt,  auf  Brachymetakarpie 
beruht. 

Eine  auf  den  Daumen 
beschränkte  Verkürzung 
der  Endphalanx  sehen  wir 
auch  zusammen  mit  Brachy- 
mesophalangie  nur  am 
Strahl  V  (Typentafel  S.  606: 
A  +  B)  oder  II  und  V  oder  II 
oder  IV  und  V  oder  II  bis  V. 

Endlich  kombiniert  sich 
Telebrachyphalangie  am  I.  Strahl 
mit  einer  solchen  an  den 
Strahlen  II  oder  II  bis  IV. 
Fig.  292  hat  mit  der  Unter- 
schrift: ,,Isodaktylie.  Verbreite- 
rung der  Nagelphalanx  des 
Daumens"  Julius  Bauer  1924  Fig.  292.  Nach  J.  Bauer,  1924,  siehe  Text, 
veröffentlicht. 

Aus  der  Lage  der  Hautfalten  an  der  Streckseite  der  Interphalangealgelenke  schließen 
wir  auf  die  Verkürzung  der  Endphalanx  II  bis  IV  und  Verkürzungen  auch  im  Bereich 
der  Mittelphalangen,  an  Strahl  III  und  IV  vielleicht  der  Grundphalangen,  wahrschein- 
licher aber  der  Metakarpalia.  Die  ,, Verbreiterung  der  Nagelphalanx  des  Daumens"  er- 
scheint uns  vor  allem  relativ  durch  Verkürzung,  in  geringem  Grade  allerdings  auch  absolut. 
Bei  der  ausgedehnten  Entwicklungsstörung  wäre  auch  das  Vorhandensein  einer  rudi- 
mentären Daumenverdoppelung  nicht  ausgeschlossen. 

Brachymetapodie. 

Brachymetakarpie  und  Brachymetatarsie. 

Wie  wir  bei  der  Brachymesophalangie  höheren  Grades  Aehnlich- 
keiten  mit  der  allgemeinen  fetalen  Chondrodystrophie  finden, 
so  gilt  dies  auch  für  die  Brachymetapodie.  Eine  auffallende  Ver- 
kürzung des  Metakarpale  IV  haben  bei  chondrodystrophischen  Zwergen 
französische  und  italienische  Autoren  hervorgehoben  —  unter  ersteren  be- 
sonders Pierre  Marie  1900  — ,  als  Charakteristikum  E.  Levi,  Paris  1908, 
bezeichnet.  Das  verkürzte  Metakarpale  des  Chondrodystrophikers  er- 
scheint plump,  besonders  der  distale  Teil;  Pierre  Marie  spricht  von  „aspect 
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en  Champignon".  Das  plumpe  Kapituliim  zeigt  im  Röntgenbild  eine  starke 
Aufhellung  (die  ebenfalls  von  Pierre  Marie  betonte  Radspeichenstellung 
der  Metakarpalia  —  „mais  en  trident"  —  bei  der  Chondrodystrophie  einer- 
seits, bei  starker,  vor  allem  die  Mittelphalangen  betreffenden  Verkürzungen 
andererseits  erwähnten  wir  bereits  S.  617). 


Wie  das  Metakarpale  IV  beim  chondrodystrophischen  Zwerg  die 
stärkste  Neigung  zur  Verkürzung  zeigt,  so  ist  auch  bei  der  Brachy- 
metapodie,  also  bei  einer  scheinbar  auf  die  Peripherie  der  Gliedmaßen 
beschränkten  Form  chondrodystrophischer  Störung,  das  IV.  Metakarpale 
am  häufigsten  von  der  Verkürzung  betroffen  (Fig.  293),  vielleicht  ebenso 
häufig  das  IV.  Metatarsale,  ein  oder  doppelseitig,  dabei  nicht  immer 
streng  symmetrisch.  Die  Plumpheit  des  ganzen  Metapodiale  äußert  sich 
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Fig.  294.  Nach  Pollitzer,  1931:  16jähr.  ?,  an- 
nähernd symmetrische  Brachymetakarpie  V  und  IV,  links 
außerdem  III. 


vor  allem,  wie  beim  cliondrodystrophisclien  Zwerg,  in  dem  Kapitulum 
durch  eine  ganz  ähnlich  zusammengestauchte  Pilzform  wie  dort.  Das 
Röntgenbild  (Fig.  293—297)  zeigt,  worauf  Julius  Sternberg  1902  zuerst 
aufmerksam  machte, 
im  Kapitulum  eine  Auf- 
hellung —  also  wie  bei 
der  allgemeinen  Chon- 
drodystrophie  —  und 
keine  Epiphysenfuge  in 
einem  Alter,  wo  nor- 
malerweise die  Meta- 
podialia  noch  solche 
zeigen ;  sie  verschwin- 
den normalerweise  im 
18.  bis  20.  Lebensjahr. 
Am  Fuß  wird  sich  eine 
Verkürzung  am  Meta- 
podium  cleni  Träger 
meist  nur  dann  un- 
angenehm bemerkbar 
machen,  wenn,  wie  das 
vielfach  beschrieben  ist, 
sie  zu  einer  Dorsal- 
verlagerung der  zu- 
gehörigen Zehe  geführt  hat,  da  das  Schuhwerk  nicht  zu  erhebliche 
Mißbildungen  verhüllt  und  der  Fuß  funktionell  gegenüber  der  Hand  in 
den  Hintergrund  tritt. 

Aber  auch  an  der 
Hand  kann  die  Brachy- 
metapodie übersehen, 
von  ihrem  Träger  ver- 
borgenwerden. Ja  wenn 
Metakarpale  III  bis  V 
verkürzt  sind  (Fig.  294), 
kann  dies  nicht  allein 
nicht  störend  auffallen, 
sondern  durch  die  rela- 
tive Verlängerung  des 
Zeigefingers  der  Hand 
eine  schönere  distale 
Kontur  geben.  Eine 
solche  Brachymetakar- 
pie III  bis  V  kann 
sogar  an  der  handge- 
ballten Faust  übersehen 
werden.  Anders  bei  einer 
nur  auf  ein  Metakarpale 
oder  auf  zwei,  besonders,  wenn  nicht  aufeinander  folgende  beschränkte 
Verkürzung,  also  z.  B.  bei  Brachymetakarpie  IV  oder  III  (Fig.  295)  oder 
III  und  V  (Fig.  297)  oder  II  und  IV.  Wird  die  Hand  zur  Faust  geballt 
(Fig.  298),  so  erscheinen  in  der  schräggestellten  geraden  Linie  der  Kapitula 
der  Metakarpalia  plötzlich  tiefe  Gruben  als  Folge  des  Zurückweichens 
des  Kapitulums  des  verkürzten  Metakarpale,  eine  überaus  auffallende  Er- 


Fig.  295.  Nach  Politzer  1931:  28]ahr. 
Brachymetakarpie  III. 


Rechts 


630 


Kapitel  VII. 


scheinung.  Bei  gestreckter  Hand  stehen  auffallenderweise  alle  Interdigital- 
falten  in  einer  Flucht.  An  der  Hohlhand  sind  die  Weichteile  entsprechend 
dem  Zurückweichen  des  Kapitulums  etwas  eingesunken,  die  volaren  Hand- 
furchen erfahren  aber  keine  namhafte  Verschiebung  (Miskolczy  1929). 
Mit  zunehmendem  Wachstum  wird  die  Brachymetapodie  deutlicher. 


d  e  f 


Fig.  296.   Typen  der  Bracliyinetakarpie. 

Dank  vor  allem  der  übersichthchen  Zusamnienstelhing  von  P.  Esau 
(1924)  ergibt  sich  für  die  Brachymetapodie  folgende  morphologische 
Reihe  für  Hand  und  Fuß  in  üebereinstimmung,  falls  sie  nicht  durch 
eine  Bemerkung  in  Klanmiern  in  Frage  gestellt  ist: 

IV  (Fig.  296,  a)  /  III  (Fig.  296,  b)  /  II  (Hand?)  /  III  +  IV  /  IV  +  V 
(Fig.  296,  d)  /  ni  +  V  (Fuß?)  (Fig.  296,  e)  /  III  +  IV  +  V  (Fuß?) 
(Fig.  296,  f)  /  II  +  III  +  IV  (Hand?)  /  II  +  III  +  IV  +  V  (Fuß?)  / 
I  +  II  +  IV  (Fuß?)  /  I  +  II  +  III  +  IV  +  V  (Fuß?). 

Wie  Machol  1907  hervorhob  und  wie  die  Zusammenstellung  der 
Kasuistik  in  der  Folge  bestätigte,  kann  die  Brachymetapodie  an  Hand 
wie  Fuß  einseitig  oder  beiderseitig  sein,  nur  an  der  Hand  oder  nur  am  Fuß 
oder  an  Hand  und  Fuß  gleichseitig  oder  gekreuzt  vorkommen,  an  oberer 
und  unterer  Gliedmaße  die  gleichen  oder  verschiedene  Strahlen  betreffend, 
links  und  rechts  symmetrisch  oder  unsymmetrisch. 

AehnUch  der  Analogie  von  Brachymesophalangie  und  Brachymetapodie 
einerseits  als  scheinbar  selbständige  Entwicklungsstörung,  kurz  als  soge- 
nannte ,,Brachydaktylie",  andererseits  als  Symptom  der  fetalen  Chondro- 
dystrophie  erklärt  sich  auch  die  rasseniäßige  Brachymetapodie  neben 
Brachymesophalangie,  z.  B.  bei  den  Japanern. 


Brachymetapodie . 
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Fig.  297.  Nach  Miskolczy,  1929:  17jähr.  $,  Schizophrene  (Stammbaum  Nr.  13), 
Beidseitige  symmetrische  Brachymetakarpie  III,  V.  Infolge  Brachymetakarpie  ist  außer 
des  Kleinfingers  der  Mittelfinger  so  stark  verkürzt,  daß  der  Ringfinger  die  anderen  Finger 
links  um  8  mm,  rechts  um  7  mm)  überragt. 


|Fig.  298.  Nach 
Miskolczy,  1929: 
17jähr.  Schizophre- 
ne entsprechend 

Röntgenbild 
Fig.  297:  Bei  ge- 
streckter Hand 
(links)  außer  der  im 
Röntgenbild  fest- 
gestellten Verkür- 
zung von  Mittel- 
und  Kleinfinger, 
daher  relativen 
Länge  des  Ring- 
fingers Falten  im 
distalen  Teil  der 
Mittelhand  —  trotz 
Fehlens  der  Köpf- 
chen III  und  V  in 
einer  Linie.  Bei 
zur  Faust  ge- 
schlossener Hand 
tiefe    Grube  an 

der  normalen  Stelle  des  Capitulum  III,  während  das  Fehlen  eines  Capitulums  am 
Handrand  auch  bei  Beugung  im  Metakarpophalangealgelenk  weniger  auffällt. 
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Formale  Genese  und  Wesen  der  Brachydaktylien. 

Die  Morphologie  der  Brachydaktylien  steht  in  ihrer  Verschieden- 
heit 1.  an  den  Segmenten  eines  Strahles,  2.  an  den  homologen  Segmenten 
verschiedener  Strahlen  zur  normalen  Morphologie  in  Analogie, 
obgleich  sie  eine  Karikatur  dieser  ist  (S.  603  ff.).  Entsprechend  ist  die 
formale  Genese  der  Brachydaktylien  nicht  eine  qualitative,  sondern  eine 
rein  quantitative  Abweichung  von  der  normalen  Entwicklung  der 
Digiti. 

Normalerweise  erfolgt  die  erste  Verknöcherung  (Diaphysenossifikation)  der 
Fingerstrahlen  —  iji  der  Embryonalzeit  • —  in  folgender  Reihenfolge:  Endphalanx  und 
Metakarpale,  Grundphalanx.  Mittelphalanx,  die  —  postfetale  —  Epiphysenossifi- 
kation  der  Mittelphalangen  an  der  Hand  der  Reihe  nach  in  den  Strahlen  III,  IV,  II,  V 
(Pryor  1906),  am  Fuß  in  der  Aufeinanderfolge  II,  III  und  IV,  in  Strahl  V  überhaupt 
nicht  (Hasselwander  1903). 

Das  Auftreten  der  Epiphysenkerne  entspricht  dem  Einsetzen  der  Knorpelwucherung. 

Ein  Seitenblick  auf  die  Längenskala  der  normalen  Mittelphalangen  des  Er- 
wachsenen ergibt  sofort  einen  Parallelismus  zwischen  ihrer  Länge  und  dem 
Auftreten  ihrer  Epiphysenkerne. 

Die  genetischen  Beziehungen  zwischen  der  zeitlichen  Reihenfolge  der  normalen 
ersten  (Diaphysen-)Ossifikation  und  der  gestaltlichen  Abstufimg  der  Brachydaktylien 
erkannte  1900  Fürst  bei  der  L^ntersuchung  des  sehr  seltenen  Falles  einer  Symbrachydak- 
tylie^),  einer  Kombination  von  Syn-  und  Brachydaktylie,  stets  auf  eine  Gliedmaße  be- 
schränkt, bis  jetzt  nicht  als  erblich  enviesen. 

Meine  eigenen  LTntersuchungen  erwiesen  1921  1.  ihre  Geltung  auch  für  alle  typischen 
Brachydaktylien,  2.  konstante  Beziehungen  zwischen  Zeitpunkt  des  Beginns  der  Epi- 
physen verknöcherung  und  Strahldisposition  zur  Brachymesophalangie  und  Assimi- 
lationshypophalangie. 

Das  Ergebnis  der  Untersuchungen  können  wir  in  folgenden  zwei  Sätzen 
zusammenfassen : 

1.  Die  Disposition  der  Segmente  eines  Strahles  zur  Ver- 
kürzung ist  um  so  größer,  je  später  in  der  Embryonalzeit 
ihre  enchondrale  Ossifikation  eintritt,  also  die  Verknöcherung 
ihrer  Diaphyse  (Fürst  1900).  • —  Außerhalb  dieser  Dispositionsskala  stehen 
also  die  —  nach  Pfitzner  (1898),  Esau  und  Knote  (1928)  am  häufigsten 
Verkürzung  zeigenden  —  Endphalangen  mit  ihrer  ersten  Ossifikation 
in  der  bindegewebig  präformierten  Tuberositas  unguicularis.  — 

2.  Für  die  Brachy-  und  Assimilationshypophalangie  sind 
die  Mittelphalangen  um  so  mehr  disponiert,  je  später  normaler- 
weise ihre  Knorpelwucherung  einsetzt,  je  geringer  ihr  Längen- 
w^achstum  ist  und  je  später  ihre  Epiphysenossifikation  be- 
ginnt. Die  kleine  Zehe,  die  überhaupt  keinen  Epiphysenkern  erhält,  hat 
die  stärkste  Neigung  zur  Rückbildung  (Pol  1921). 

Was  sich  in  den  fertigen  Formen  des  Erwachsenen  ausspricht,  kommt 
bereits  bei  den  Ossifikations  Vorgängen  deutlich  zum  Ausdruck. 
Nach  Hasselwanders  Untersuchungen  an  ca.  300  Individuen  (1903)  aus 
der  Zeit  der  fetalen  und  postfetalen  Entwicklung  erscheint  genau  in  derselben 
Abstufung,  wie  die  Zehen  des  Erwachsenen  die  Neigung  zur  Brachymeso- 
phalangie zeigen,  die  Diaphysenossifikation  an  den  Mittelphalangen 
verspätet  und  schwind  et  mehr  und  mehr  die  selbständige  Epiphy  sen- 
verknöcherung:  Die  Mittelphalanx  II  hat  fast  stets  noch  einen  eigenen 
Epiphysenkern,  die  Mittelphalanx  III  schon  weniger  regelmäßig.  Es  zeigt 
nicht  selten  diese,  fast  stets  die  Mittelphalanx  IV  eine  mit  der  Diaphyse 


1)  Von  Pol  1921  zusammengezogen  aus:  Syndaktylie  +  Brachydaktylie. 


Formale  Genese  und  Wesen  der  Brachydaktylien. 


633 


zusammenhängende  Epiphysenossifikation.  In  dem  Mittelglied  der  5.  Zehe 
findet  sich  nie  eine  selbständige  Epiphyse  —  diese  Tatsache  wies  Pfitzner 
bereits  1890  nach  ■ — ,  eine  mit  der  Diaphyse  zusammenhängende  Epiphysen- 
ossifikation beobachtete  Hasselwander  nur  einmal  unter  54  Kindern 
vom  2. — 10.  Jahr. 

Eine  solche  mit  der  Diaphyse  zusammenhängende  Epiphysenossifikation  nannte 
man  Pseudoepiphyse  seit  Uffelmanns  bekannter  grundlegender  Arbeit:  „Der  Mittel- 
handknochen des  Daumens,  seine  Entwicklungsgeschichte  und  Bedeutung"  Göttingen 
1863.  Er  beschrieb  darin  unter  anderem  ijn  Kapitulum  des  Metakarpale  I  eine  mit  der 
Diaphyse  im  Zusammenhang  stehende  Ossifikation,  betont  aber:  ,,Nie  und  in  keinem 
Stadium  habe  ich  einen  besonderen  Kern  für  irgendeinen  Teil  des  Kapitulum  gefunden." 
1927  bestätigte  Siegert  auf  Grund  von  zahlreichen  Röntgenbildern  restlos  Uffelmanns 
Beschreibimg  der  Daumenossifikation,  imd  wies  nach,  daß  normalerweise  niemals  im  Meta- 
karpale I  distal  eine  mehr  oder  minder  selbständige  Ossifikation  vorkommt,  sondern  nur 
durch  die  normale  Ossifikation  des  Metakarpale  I  vorgetäuscht  werde. 

Während  in  den  langen  Röhrenknochen  des  Armes  oder  Beines  beide  Epiphysen 
selbständige  Epiphysenkerne  haben,  erfährt  in  den  kurzen  Röhrenlmochen  normalerweise 
nm'  die  eine  Epiphyse  eine  gesonderte  Ossifikation,  und  zwar  an  den  Phalangen  die  proxi- 
male, im  Metapodium  —  mit  Ausnahme  des  ersten  Strahles  —  die  distale,  im  Metapodiale  I 
die  proximale. 

Sprach  man  bis  zu  Siegerts  Arbeiten  von  einer  Pseudoepiphyse 
bei  einer  Ossifikation  mit  besonderer  Form  (pilzförmig,  Stiel  in  Verbindung 
mit  der  Diaphyse),  so  ist  für  Siegert  der  abnorme  Ort  der  Ossifikation 
für  den  Begriff  ,, Pseudoepiphyse"  entscheidend:  Treten  in  normalerweise 
epiphysenfreien  Knorpelstücken  der  Köhrenknochen  Knochenkerne  auf, 
ähnlich  denen  in  normal  selbständig  ossifizierenden  Epiphysen,  so  sind 
das  Pseudoepiphysen,  gleichgültig  ob  sie  mit  der  Diaphyse  in  Verbindung 
stehen  oder  nicht. 

Siegert  unterscheidet: 

1.  ,, Pseudoepiphyse  nach  Hasselwander":  ,,Vom  Hauptstück  des  be- 
treffenden Knochengebietes  —  der  Diaphyse  —  wird  ein  Zapfen  ossifizierenden  Gewebes 
in  den  epiphysenfreien  Knorpel  vorgetrieben,  der,  am  Ende  sich  pilzhutartig  verbreiternd, 
den  ganzen  Knorpel  mit  Knochensubstanz  erfüllt,  so  daß  schließlich  nur  noch  eine  un- 
vollständige Spalte  eine  gewisse  Absetzung  andeutet,  die  bis  zum  Abschluß  der  Epi- 
physensynostose  erhalten  bleibt."  Reüi  morphologisch,  also  ohne  topographische  Spezi- 
fizierung, entspricht  diese  Charakterisierung  dem  alten  Pseudoepiphysenbegriff. 

2.  Pseudoepiphyse  nach  Siegert:  „Im  epiphysenfreien  Knorpel  treten  sehr 
früh,  vor  dem  Auftreten  der  normalen  Epiphysenkerne,  selten  nach  ihnen,  im  späteren 
Kindesalter  fast  niemals,  an  den  Röhrenknochen  in  der  Ein-  oder  Mehrzahl  selbständige 
Knochenkerne  auf,  welche,  rasch  wachsend,  sehr  früh  den  Knorpel  ossifizierend, 
die  Diaphyse  erreichen  und  die  restlose  Ostiogenese  des  Knorpelstückes  bewerkstelligen, 
mit  Ausgang  in  die  normale  Form  und  Größe,  wobei  die  Diaphyse  ihre 
Form  bewahrt  und  die  Abgrenzung  von  dem  Kapitulum  nur  langsam,  vom  Zentrum 
zur  Peripherie  fortschreitend,  verschwindet." 

Der  HASSELWANDERSche  und  der  SiEGERTSche  Typus  der  Pseudoepiphyse  kommt 
nach  SiEGERT  ,, vereint  vor  oder  der  zweite  geht  in  den  ersten  im  Laufe  der  Entwicklung 
derart  über,  daß  über  die  Entstehung  des  vorliegenden  Befundes  kein  zuverlässiges  Urteil 
möglich  ist." 

Mit  dem  Pseudoepiphysenproblem  beschäftigte  sich  Welcker  1894,  Pfitzner 
1900,  vor  allem  aber  Hasselwander  1903 — 1908  in  seinen  Untersuchungen  über  die  Ossi- 
fikation des  Fußes,  Stettner  1910—1924  in  seinen  Arbeiten  über  die  Ossifikation  der 
Hand,  Siegert  1927 — 35  bei  der  Untersuchung  von  mehr  als  3000  Röntgenbildern,  nachdem 
Hasselwander  1931  die  bisherigen  Ergebnisse  ia  der  ,, Anatomie  des  Bewegungssystems" 
im  Handbuch  der  Anatomie  des  Kindes  zusammengefaßt  hatte. 

Nach  Siegert  findet  man  Pseudoepiphysen  nur  bei  ,, Osteo- 
genesis chondrodysplastica",  d.  h.  „aÜen  Formen  der  anormalen 
Knochenbildung  der  bei  der  Geburt  knorpehg  präfonnierten  Skelettstücke" 
als  Folge  von  Entwicklungshemmungen  —  von  denen  Siegert 
vor  allem  die  hormonalen  (athyreotischen)  geklärt  hat. 
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Ebenfalls  nach  Hasselwander  sind  bei  den  biphalangen  Zeilen  selb- 
ständige Ossifikationszentren  noch  spärlicher  als  beim  plumpen  Typus 
der  Mittelphalangen.  Fehlt  diesen  eine  selbständige  Epiphyse,  so  erscheint 
bei  der  Assimilationshypophalangie  die  der  ursprünglichen  Mittel- 
phalanxdiaphyse  entsprechende  Ossifikation  als  Epiphysen- 
kern  der  unter  Assimilation  des  Materials  der  Mittelphalanx 
umgeformten  Endphalanx;  von  einem  Knochenkern,  entsprechend 
einer  primären  Endphalanxepiphyse  ist  nichts  nachweisbar. 

Das  verschiedene  Verhalten  der  Epiphysen  der  Ossifikation  gegenüber 
hat  eine  Differenz  in  ihrem  Knorpelstadium  zur  Voraussetzung. 

Nach  Hassei.wanderr  Untersuchung;en  findet  sich  an  den  selbständig;  ossifi- 
zierenden Epiphysen  an  der  Grenze  gegen  die  knöcherne  Diaphyse  ein  deutlicher,  individuell 
verschiedener,  bereits  makroskopisch  durch  seine  Durchsichtigkeit  und  rötliclie  Färbung 
auffallender  Streifen,  mikrosko])isch  gekennzeichnet  als  ausgesprochener  Säulenknorpef, 
also  der  Vorläufer  des  Knorpels  in  der  Knorpelwncherungszone. 

An  der  von  der  Diaphyse  aus  verknöcherten  Epiphyse  fehlt  dieser  Streifen 
makroskopisch  überhaupt:  die  ganze  Epiphyse  sieht  bis  liart  an  die  Diaphysengrenze 
gleichmäßig  weiß  aus  und  mikroskopisch  zeigt  sich  an  der  Grenze  nur  rudimentärer  Säulen- 
knorpel, d.  h.  die  Zellen  sind  nicht  in  kontinuierlichen  Reihen,  sondern  in  Haufen  von 
5 — 10  und  in  größeren  Zwischenräumen  gelagert,  dabei  größer. 

Bei  der  iVssimilationshypophalangie  erscheint  an  Stelle  von  getrennten 
Knorpelstücken  der  End-  und  Mittelphalanx  nur  ein  einziges  Knorpel- 
stück. 

An  der  5.  Zehe  fand  dies  Pfitzner  (1890)  unter  28  Füßen  von  Embryonen  vom 
5.  Monat  an  aufwärts,  an  7,  also  in  25  Proz.,  Hasselwander  (1903)  unter  68  Feten  34mal, 
also  in  50  Proz.  Entsprechende  Befunde  ergeben  sich  bei  Kindern:  Unter  63  Füßen  bis 
zum  7.  Lebensjahr  47,6  Proz.  (Pfitzner),  unter  104  Kindern  bis  zum  11.  bzw.  12.  Jahr 
47,1  Proz.  (Hasselwander). 

Was  hier  für  die  phylogenetische  Brachydaktylie,  also  für  die  Brachy- 
daktylie  als  Varietät  am  Fuß  histologisch  erwiesen  ist,  dürfen  wir  auf 
die  teratologische  Brachydaktylie  an  der  Hand  übertragen.  Wir  ver- 
fügen bei  ihr  zwar  noch  nicht  über  histologische  Untersuchungen,  wie 
wir  sie  Duken  (1921)  bei  der  Aplasie  der  Interphalangealgelenke 
verdanken,  die  durch  den  späteren  teratogenetischen  Terminationspunkt 
und  späteren  Abschluß  ihrer  Entwicklung,  daher  auch  durch  ihre  äußere 
Form  von  der  Assimilationshypophalangie  sich  zwar  unterscheidet,  mit  ihr 
aber,  wie  Duken  mit  Recht  hervorgehoben  hat,  in  der  formalen  Genese 
wesensverwandt,  wenn  nicht  wesensgleich  ist  (vgl.  Abschnitt:  Hypo-  und 
Aplasie  der  Interphalangealgelenke  S.  658,  wo  auch  die  ersten  normalen 
Differenzierungsvorgänge  im  Bereich  der  Phalangen  wiedergegeben  werden). 

Einerseits  überzeugt  uns  der  Vergleich  insbesondere  von  Röntgenbildern 
jugendlicher  Kurzfingriger  mit  Röntgen-  und  histologischen  Bildern  der 
phylogenetischen  Fußbrachydaktylie  von  ihrer  grundsätzlichen  Ueber- 
einstimmung.  Andererseits  ähneln  oder  gleichen  gar  Hasselwanders 
histologische  Ergebnisse  bei  der  phylogenetischen  Verkürzung  der  kleinen 
Röhrenknochen  am  Fuß  denen,  die  Eduard  Kaufmann  1893  in  seinen 
klassischen  Breslau  er  Untersuchungen  der  bis  dahin  sogenannten  ,, fötalen 
Rachitis"  oder  „Mikromelie"  gewonnen,  als  Ausdruck  einer  Entwicklungs- 
störung des  Epiphysenknorpels  erkannt  und  mit  dem  seither  eingebürgerten 
Namen:  „Chondrodystrophia  foetalis''^)  oder  ,, Chondrodystrophi- 
scher Zwergwuchs"  belegt  hat. 

1)  Chondros  =  Korn,  dazu :  Chondiium  =  Knorpel ;  dys  =  miß- ;  trepho  =  ich 
ernähre.  Dystrophie  =  Mißwachstum.  Chondi-odystrophie  =  Störung  des  Knorpel- 
wachstums. —  dysplasie  =  Störung  in  der  Knorpelaidage  (wörtlich  -bildung). 
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Die  Erscheinung  des  chondrodystrophischen  Zwerges  beherrscht 
das  schreiende  Mißverhältnis  zwischen  Rumpf-  und  Gliedmaßengröße, 
d.  h.  vor  allem  die  proximal  betonte  Verkürzung  der  langen  Röhren- 
knochen (Fig.  299).  Aber  auch  im  Akro-  und  Metapodium  finden  wir,  worauf 
Pol  1921  nachdrücklich  aufmerksam  gemacht  hat,  bei  der  Chondrodystrophia 
fetalis  fast  immer  brachydaktyloide  Abweichungen  (Fig.  301)  — 
ähnlieh  wie  auch  beim  Mongolismus  und  infantilen  Myxödem  ,also  den 
Symptomen  einer  angeborenen  oder  früh  infantilen  Athyreose  (Siegert) 
und  bei  den  Menschen  mit  mul- 


Fig.  299.  Fig.  300. 

Fig.  299.  Chondrodystrophische  Zwergin  nach  J.  Bauer,  1924. 

Fig.  300.  49jähr.  Maschinenarbeiter  mit  „forme  f niste"  der  Chondrodystrophie 
(„Chon(£-ohypotrophie",  Ravenna,  1913)  nach  J.  Bauer,  1924:  auffallende  Kleinheit 
(Körperlänge:  141  cm)  bei  ausgesprochen  kräftigem  Knochenbau  und  kräftiger  Mus- 
kulatur. Kürze  der  Gliedmaßen,  besonders  der  unteren,  im  Gegensatz  zum  verhältnis- 
mäßig großen  Kopf. 

Von  der  Chondrodystrophia  fetalis  gibt  es  auch  „formes  frustes", 
die  wir  nach  dem  Vorschlag  von  Ravenna  (1913)  als  Chondrohypo- 
trophie  bezeichnen  können.  Sie  kennzeichnen  eine  tiefliegende  Nasen- 
wurzel, kurze  Gliedmaßen  und  eine  Körperlänge  zwar  noch  unter  dem 
Durchschnitt,  aber  der  normalen  schon  näher. 

Als  ein  noch  geringerer  Grad  dieser  Entwicklungsstörung  erscheint 
die  Brachydaktylie.  Denn  besonders  bei  Jugendhchen  zeigt  sie  im  Röntgen- 
bild Befunde,  die  denen  bei  der  „fetalen  Chondrodystrophie",  wenn  nicht 
gleich,  so  sehr  ähnUch  sind,  und  es  verbindet  sich  mindestens  mit  den 
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hohen  Graden  der  Brachydaktylie,  wie  bereits  S.  600  erAvähnt  wurde, 
Verkürzung  der  langen  Röhrenknochen  und  damit  der  Statur. 

Wir  haben  hier  also  die  morphologische  Reihe:  Chondrodystrophischer 
Zwergwuchs  —  ..formes  frustes"  der  Chondrodystrophie  —  Brachydaktylie 
und  erkennen  —  an  den  Aehnlichkeiten  oder  Gleichheiten  im  histologischen 
und  Röntgenbild  einerseits,  der  äußeren  Gesamterscheinung  andererseits  — 
in  ihnen  nicht  qualitativ,  sondern  nur  quantitativ  verschiedene  Er- 
gebnisse ein  und  derselben  Entwicklungsstörung  des  Epiphysen- 
knorpeis,  überhaupt  der  chondrogenen  Periode.  Eine  Osteogenesis  chon- 
drodysplastica  et  dystrophica^),  kürzer  eine  Chondrodysplasia  et  -dystrophia 
praecipue  acro-  et  metapodialis,  noch  mehr  abgekürzt  eine  Aki'ocliondro- 
dysplasie  (Pol)  führt  zum  vorherrschenden  Symptom  der  Brachy- 
daktylie in  ihren  verschiedenen  Erscheinungsformen.  So  sind,  wie  es  wohl 

zuerst  Machol  1907  bei 
der  Brachymetapodie 
geahnt,  Pol  durch  seine 
vergleichenden  Unter- 
suchungen über  die 
Hypo-  und  Aplasie  der 
Mittelphalangen  1921 
wahrscheinlich  gemacht 
und  in  den  letzten  Jah- 
ren u.  a.  K.  H.  Bauer 
formuliert  hat,  die 
,,Brachydaktylien" 
zwar  scheinbar  selb- 
ständige Skelettvarie- 
täten und  -mißbildungen 
nur  oder  vorwiegend 
örtlichen  Charakters, 
in  Wirklichkeit  aber  die 
sinnfälligsten  Merk- 
male einer  Konsti- 
tutionsvariante oder 
-anomalie  des  ganzen  Skelettsystems,  wie  die  sogenannte  „Arachno- 
daktylie"' oder  ,,Dolichostenomelie"  ^)  „nur  das  Stigma  für  eine  uni- 
verselle, der  Chondrodystrophie  in  jeder  Hinsicht  entgegengesetzte 
Konstitutionsanomahe  darstellt"  (K.  H.  Bauer),  eine  Chondrohyi)er- 
trophie  (Mery  und  Bobonneix  1902). 

Alle  sogenannten  Bracliydaktylien  entstehen  spätestens 


Fig.  301.  Links:  normale  Hand.  Mitte:  Hand  bei 
Chondrodystrophie  (Fig.  299):  Isobrachydaktylie,  ,, raain  en 
trident".  Reclits:  Hand  bei  Chondrohj'poplasie  (Fig.  300). 
Nach  J.  Bauer,  1924. 


im  Vorknorpel-  und  Knorpelstadiuni,  die 


Störungen 


des  Epi- 


pliysenwaelistums  und  der  Epiphysenossifikation  sind  sekundär. 

Nach  Richard  Goldschjiidt  beruht  die  Brachymesophalangie  auf 
einer  Aenderung  der  Entwicklungsgeschwindigkeit  (Stockard), 
und  zwar  einer  Verlangsamung  der  normalen  Entwicklung,  einer  nach- 
hinkenden Entwicklung  oder  Hysterotelie  ^)  —  im  Gegensatz  zur  Ent- 
wicklungsbeschleunigung oder  Prothetelie  *).  Da  ein  Organ  unmittelbar 
nach  seiner  Entstehung  sich  am  schnellsten  entwickelt,  muß  eine  Miß- 
bildung um  so  stärker  sein,  je  früher  die  Entwicklungshemmung  einsetzt. 

1)  Siegert  bildete    Osteogenesis  chondrodysplastica"  siehe  S.  633. 

2)  arachne  =  Spinne,  also  wörtlich:  Spinnenfingrigkeit,  siehe  Abschnitt:  Ai'achno- 
daktylie  S.  463. 

3)  liysteros  (griech.)  =  späterer;  t^los  (griech.)  =  Ende,  Ziel. 

4)  prothdo  (griech.)  =  ich  laufe  vor. 
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statt  von  einer  Brachymesophalangie  und  Bracliymetakarpie  als  ßasse- 
erscheinung,  als  Ausdruck  von  Schwankungen  in  der  Phylogenese  zu 
sprechen,  verzeichnen  wir  im 
Sinne  unserer  Ausführungen,  daß 
das  Verhalten  der  Mittelphalan- 
gen stets  nur  eine  Teilerscheinung 
im  Gesamtwuchs  ist,  die  Tat- 
sache, daß  alle  Japaner  mit 
ihrer  kleinen  Statur  relativ  kurze 
Mittelphalangen  und  Meta- 
podialia  an  allen  Strahlen  ha- 
ben. Durch  den  Vergleich  der 
von  Pfitzner  bei  unsern  Lands- 
leuten und  der  von  Adachi  bei 
den  Japanern  aufgestellten  Maß- 
tabellen  kam  Martin  zu  dem 
Ergebnis:  ,, Abgesehen  von  den 
Unterschieden  in  den  absoluten 
Werten  zeigt  sich  zwischen 
Europäern  und  Japanern,  die  in 
dieser  Vollständigkeit  einstweilen 
allein  verglichen  werden  können, 
insofern  eine  Differenz  in  der 
Gliederung  des  Strahls  und  des 
Fingers,  als  bei  letzteren  die 
Grund-  und  Endphalanx, 
relativ  zur  Strahl-  resp.  Finger- 
länger länger,  Osmetacarpale 
und  Mittelphalanx  dagegen 
kürzer  sind  als  bei  ersteren." 
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Kausale  Genese  (Vererbung) 
der  Brachydaktylien. 

Daß  Brachydaktylien  erb- 
Hch  sind,  wußte  man  bereits  vor 
der  berühmten  Arbeit  Farabees 
vom  Jahre  1905.  Ich  erwähne 
hier  die  Arbeiten  von  Wenzel 
Gruber  1870,  Werner  Küm- 
mel 1895,  Webb  1901,  Hassel- 
wander  1903,  Ziegner  1903. 
Farabee  erst  erwies  durch  seine 
Untersuchungen  (vgl.  S.  598 
und  616),  die  Vererbung  der  As  - 
similationshypophalangie 

nach  der  MENDELschen  Domi-  ^  S  > 

nanzregel  und  damit  zugleich 
die  Geltung  der  MENDELschen 

Gesetze  für  den  Menschen  überhaupt.  Bestätigt  .wurden  Farabees  Er- 
gebnisse an  einer  amerikanischen  Familie  zunächst  durch  die  beiden  Ver- 
öffenthchungen  von  Drinkwater  1907  und  1912  an  engUschen  Familien 
mit  Assimilationshypophalangie  und  Brachymesophalangie. 
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Nach  Farabee  waren  in  5  Generationen  36  Befallene  gegenüber  33  Freien,  nach 
Drijjkwater  1907  in  7  Generationen  39  Befallene  gegenüber  36  Freien  und  nach  Drink- 
water  1912  in  5  Generationen  21  Befallene  gegenüber  26  Freien. 

Wir  bringen  als  Fig.  302  den  von  Farabee  veröffentlichten  Stamm- 
baum. 

Kommen  auf  50  Proz.  Befallene  nicht  genau  50  Proz.  Freie  ent- 
sprechend dem  MENDELschen  Gesetz  der  dominanten  Vererbung  bei 
Kreuzung  eines  Heterozygoten  mit  Homozygoten,  ja  überwiegen  ge- 
legentlich Mißbildete,  so  erklärt  sich  das  —  außer  Beobachtungsfehlern 
oder  Fehlern  in  der  Anamnese  —  aus  den  relativ  kleinen  Zahlen, 
vielleicht  auch  daraus,  daß  unter  den  Mißbildeten  vereinzelte  Homozy- 
goten sind. 

Von  den  auf  einen  Strahl  beschränkten  Brachymesophalangien  machte 
zuerst  bei  der  Klinodaktylie  des  kleinen  Fingers  1917  der  Berner 
Pathologe  Carl  Wegelin  auf  die  dominante  Vererbung  aufmerksam. 
Die  ausschließhch  am  Zeigefinger  lokalisierte  Brachymesophalangie 
wiesen  die  Norweger  Mohr  und  Wriedt  1919  (vgl.  S.  610)  als  dominant 
vererblich  nach  und  zeigten  dabei  durch  röntgenologische  Untersuchungen, 
daß  ohne  solche  ein  Ueberspringen  einer  Generation  vorgetäuscht  werden 
kann. 

Die  sichere  dominante  Vererbung  der  Brachymesophalangie  benutzte 
erstmals  in  der  gerichtlichen  Medizin  Otto  Mohr  (1921)  in  Norwegen, 
wo  nach  neuem  Gesetz  ein  uneheliches  Kind  das  Recht  auf  Namen  und  Erb- 
schaft des  Vaters  hat,  erfolgreich  in  einem  Vaterschaftsprozeß:  auf 
Grund  seines  Nachweises  von  Brachydaktyhen  an  Händen  und  Füßen 
beim  Kläger  und  beim  Beklagten,  der  die  Vaterschaft  nicht  anerkennen 
wollte,  bei  völlig  normaler  Mutter  wurde  der  Beklagte  vom  Gericht  als 
Vater  verurteilt.  Auf  diesen  Vaterschaftsnachweis  machte  1928  unter 
dem  Titel:  ,, lieber  künftige,  individuelle  Vaterschaftsbestimmungen"  der 
Kopenhagener  experimentelle  Pathologe  Thomsen  aufmerksam,  bekannt 
durch  seine  Arbeiten  auf  dem  Gebiete  der  Blutgruppenforschung,  die  keine 
individuelle,  nur  eine  Gruppenbestimmung  ermöghcht,  daher  nur  den  Aus- 
schluß eines  als  Vater  in  Anspruch  genommenen  Mannes. 

Die  Vererbung  der  Pseudohyperphalaiigie  bei  Brachydaktylie 
zeigen  wir  an  den  bereits  S.  623  genannten  Stammbäumen  von  Unter- 
richter und  ViDAL  (Fig.  303  u.  304  auf  Seite  639  u.  640). 

Wenn  Unterichter  behauptet,  die  Hyperphalangie  komme  nur  in  einer  von  den 
3  Gruppen,  in  welche  die  Familie  zerfällt,  vor,  so  täuscht  er  sich;  er  übersah  nämlich  „die 
rudimentäre  Hyperphalangie  des  Zeigefingers",  wie  sie  für  den  Kenner  in  seinen,  von  uns 
auf  S.  612  als  Fig.  274  u.  275  wiedergegebenen  Röntgenbildern  klar  ist.  In  diesem  Stamm- 
baum sehen  wir  bei  den  GUedern  der  Familie  ausgedehnte  Brachymesophalangien  mit  Bevor- 
zugung des  Zeigefingers  bis  zur  Assimilationshypophalangie  und  Klinodaktylie  des  Klein- 
fingers, teils  ohne,  teils  mit  Pseudohyperphalangie  verschiedener  Intensität  und  Extensität, 
d.h.  radimentärer  Pseudohyperphalangie  II,  manifester  Pseudohyperphalangie  II  und  III. 
Unter  36  Gliedern  zeigten  15  Brachydaktylie,  darunter  2  Glieder  manifeste  Pseudo- 
hyperphalangie II  und  III,  2  Glieder  latente  Pseudohyperphalangie  II;  über  Glied 
Nr.  35  kann  nichts  Sicheres  ausgesagt  werden,  da  eine  Röntgenaufnahme  nicht  möglich 
war;  bei  einem  fand  sich  Syndaktylie  der  2.  und  3.  Zehe  beiderseits  S3^m metrisch. 

Von  ViDAL  wurde  in  den  5  Generationen  der  Familie  zehnmal  Hyperphalangie 
bekanntgegeben,  doppelt  so  häufig  —  zwanzigmal  —  eine  geringfügigere  Mißbildung, 
nämlich  eine  KamptodaktyMe  des  kleinen  Fingers  (vgl.  S.  609)  mit  Ausnahme  einer 
Beschränkung  auf  die  rechte  Hand  bei  3  Gliedern  immer  beidseitig.  Bei  verschiedenen 
Familienmitgliedern  kameii  dann  noch  andere  Mißbildungen  vor:  kongenitaler  Plattfuß, 
Säbelbeine,  Hypoplasie  des  rechten  Beines  (zweimal),  Syndaktylie  der  2.  und  3.  Zehe 
beiderseits  (einmal);  bald  die  eine,  bald  die  andere  der  genannten  Mißbildungen  begleitet 
bei  6  Gliedern  die  Hyperphalangie,  nur  bei  einem  die  ,,doigts  crochus". 
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Bei  dem  von  Apotheker  Dr.  Artur  Heller  1922  veröffentlichten  Stammbaum 
seiner  eigenen  Familie  handelt  es  sich  um  eine  beidseitige  symmetrische  hochgradige 
Brachymesophalangie  V,  II,  III  mit  geringer  Brachymetakarpie  I  und  IV,  nur  einer  Beuge- 
falte an  allen  Fingern  und,  wie  das  eine  Röntgenbild  (Mutter  des  Verf.)  deutlich  zeigt, 
einer  latenten  Pseudohyperphalangie  II.  Da  Heller  diese  nicht  erkennen  konnte,  wun- 
dert er  sich,  daß  die  Prozentanteile  Brachydaktyler,  die  in  der  Famüie  , .echte  Heller" 
genannt  wurden,  und  die  Prozentanteile  Freier  nicht  der  Dominanzregel  entsprechen, 
vielmehr  in  der  ersten  FiHalgeneration  100  Proz.,  in  der  zweiten  80  Proz.,  in  der  dritten 
29  Proz.  „echte  Heller"  waren. 

Die  Vererbungsverhältnisse  bei  der  Pseudohyperphalangie  sind  also 
noch  nicht  geklärt  —  im  Gegensatz  zu  ihrer  Morphologie,  die  sie  wahr- 
scheinlich als  höchsten  Grad  der  Brachyphalangie  erscheinen  läßt. 

Berta  Aschner  rechnet  mit  einem  Dominanzwechsel. 

TnoMSEN-Kopenhagen  fand  in  der  schon  erwähnten  Arbeit  1928  unter 
11  Familien  mit  Brachytelephalangie  I  bei  5  die  Mißbildung  doppel- 
seitig, bei  4  sowohl  doppel-,  als  auch  einseitig,  bei  2  nur  einseitig  und 
versuchte  die  Vererbung  der  Telebrachyphalangie  für  den  Vaterschafts- 
nachweis heranzuziehen.  Es  erscheint  das  aber  unmöglich,  da  sie  zwar  auch 
dominant  vererbt  wird,  die  Dominanz  aber  wegen  des  Ueberspringens  einer 
oder  mehrerer  Generationen  unsicher  ist  —  im  Gegensatz  zur  Brachymeso- 
phalangie, wo  das  Ueberspringen  einer  Generation  durch  die  röntgenologi- 
sche Untersuchung  und  Längemessung  am  Zeige-  oder  Kleinfinger  als  nur 
scheinbar  erwiesen  werden  kann. 

Aus  kleinen,  nur  bei  genauer  röntgenologischer  Untersuchung  und 
Messung  nachweisbaren  Graden  der  Brachydaktylie,  die  sich  der  ober- 
flächhchen  Betrachtung  nicht  allein  des  Laien  entziehen  und  die  in  mehreren 
Generationen  vorhanden  sein  können,  wird  es  verständlich,  daß  irgendeine 
deuthche  Brachydaktylie  als  nicht  vererbt  erscheint,  in  Wirklichkeit  aber 
der  Ausdruck  einer  Intensitätszunahme  einer  familiären  rudimentären 
oder  latenten  Brachydaktylie  ist. 

Solche  Betrachtungen  gelten  wahrscheinlich  teilweise  auch  der  Brachy- 
metapodie,  von  der  wir  unter  Anlehnung  an  Miskolczy  1929  einen 
Stammbaum  (S.  642)  bringen: 

Daß  die  Glieder  16  bis  18  angeblich  frei  von  Metakarpie  sind,  kann 
mit  ihrem  jugendlichen  Alter  zusammenhängen. 

Von  18  Mitgliedern  der  3  Filialgenerationen  haben  8  Brachymetakarpie. 
Die  Brachymetakarpie  wird  zwar  wahrscheinlich  dominant  vererbt, 
aber  die  Lokalisation  der  Brachymetakarpie  an  den  Strahlen  wechselt. 
So  haben  in  dem  Stammbaum  Fig.  305  die  Glieder  1,  6,  7  und  9  beidseitige 
symmetrische  Brachymetakarpie  V,  13  beidseitige  symmetrische  Brachy- 
metakarpie III  und  V,  8  diese  nur  rechts,  11  ebenfalls  diese  rechts  und 
Brachymetakarpie  IV  links,  10  endlich  beidseitige  symmetrische  Brachy- 
metakarpie IV  und  V. 

Zugunsten  der  dominanten  Vererbung  der  Brachymetapodie  spricht 
außer  diesem  Stammbaum  auch  ihr  Vorkommen  zusammen  mit  der  sicher 
dominant  vererbbaren  Brachymesophalangie  als  Symptom  bei  Chondro- 
dystrophia fetalis,  bei  hormonalen  Entwicklungsstörungen  der  knorpelig 
präformierten  Knochen  und  in  der  Phylogenese,  d.  h.  bei  gewissen  Menschen- 
rassen, so  z.  B.  den  Japanern  mit  normalerweise  kürzeren  Mittel phalangen 
und  Metapodien. 

Wir  wissen  aber  heute  noch  nicht,  ob  die  normale  Gliederung  der 
Strahlen  von  einem  Gen  oder  einem  Gen-Komplex  abhängt,  ob  für  die 
verschiedenen  Formen  der  Brachydaktylie  ein  abnormes  Gen  oder  mehrere 
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verantwortlich  zu  machen  sind.  Die  sogenannte  „Polarität  der  phänischen 
Manifestation  von  Erbanlagen"  (Timofeeff-Ressovsky  1934),  d.  h.  einmal 
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=  nur  rechts  Brachymetakarpie  III,  V. 


^  =  links  Brachymetatarsie  IV,  rechts  III,  V. 
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beidseitige  symmetrische  Brachymetakarpie  IV,  V. 

10 

(J)  =  „knotige  Hände  und  knotige  Finger". 


+ 
/ 


(7^  =  unklare  Anomalie(?)  am  rechten  Fuß. 


Fig.  306.   Brachymetakarpie-Stammbaum  in  Anlehnung  an  Miskolczy  1829. 


die  Ueber-,  ein  andermal  die  Unterentwicklung  einer  Bildung  durch 
das  gleiche  Gen  trifft  vielleicht  beim  Menschen  zu  einerseits  bei  der 
sogenannten  Arachnodaktylie,  andererseits  bei  den  sogenannten  Brachy- 
daktylien. 
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Hyperphalaiigie  des  Daumens,  Kliiiodaktylie  des  Daumens 
(Pollex  varus,  — valgus). 

Von  Rudolf  Pol,  Kassel. 

Das  Urteil  über  eine  Triphalangie  des  radialen  Fingers  einer  fünf- 
f ingerigen  Hand  enthält  zugleich  die  Auffassung  von  Wesen  und  (Jenese 
der  normalen  Blphalangie  des  Daumens,  wenn  dabei  auch  Vor- 
stellungen über  die  Hyperdaktylie  am  radialen  Handrand  mitsprechen 
können. 

In  der  Nonn  verhalten  sich  dank  einer  besonderen  Differenzierung  die  vier  drei- 
gliedrigen Finger,  durch  ihre  Metakarpalia  an  der  Basis  unverschieblich  mit  der  Hand- 
wurzel verbunden  und  den  einheitlichen  Handteller  bestimmend,  und  der  kürzere  zwei- 
phalangige  Daumen  wie  Hand  und  Gegenhand  (griechisch:  cheh-  und  anticheir):  Das 
Sattelgelenk  zwischen  Basis  des  Metakarpale  I  und  der  Handwurzel  zusammen  mit  einer 
besonderen  Muskulatur-  gestattet  dem  Daumen  ein  Gegenarbeiten  (Opposition)  gegen  die 
übrigen  Finger  und  den  Handteller  außer  einer  Ad-  und  Abduktion,  sowie  einer  geringen 
Rotation  um  seine  Achse. 

Das  Metakarpale  I  ist  das  kürzeste  der  Metakarpaüa.  Während  das  Foramen 
nutritium  am  Metapodiale  II — V  an  der  volaren  (plantaren)  Fläche  ungefähr  in  der 
Mitte  der  Diaphyse  in  einen  proximalwärts  gerichteten  Ernährungskanal  führt,  liegt  es 
am  Metapodiale  I  ebenso  wie  an  den  Phalangen,  soweit  sie  eines  regelmäßig  haben, 
mehr  distal  und  verläuft  distalwärts  (Hyrtl).  Nicht  nur  die  Basis  des  Metakarpale  I  ist, 
wie  eben  erwähnt,  verschieden  von  den  übrigen,  auch  sein  Kapitulum:  mit  seiner  Rolle 
für  das  Grundgelenk  ähnelt  es  dem  distalen  Ende  der  Grund-  und  Mittelphalanx  der 
übrigen  Finger. 

Die  Grundphalanx  I  gleicht  der  Mittelphalanx  II — V,  die  zweite  Phalanx  I  der  dritten 
Phalanx  der  übrigen  Finger. 

Die  Epiphysenossifikation  der  drei  Daumensegmente  erfolgt  wie  die  der  drei 
Phalangen  der  anderen  Finger,  insbesondere  hat  Metakarpale  I  (wie  Metatarsale  I)  einen 
selbständigen  proximalen  Epiphysenkern  wie  die  Gnindphalangen  II — V,  während  die 
Metapodialia  II — V  eine  distale  Epiphysenossifikation  zeigen. 

In  seltenen  Fällen  hat  auch  das  Metakarpale  I  in  der  distalen  Epiphyse  eine  Ver- 
knöcherung, wie  wir  im  Abschnitt  ,,Brachydaktyhe"  unter  doppelte  Epiphysen"  (Pseudo- 
epiphysen)  auf  S.  623  dartaten. 

Form  und  Verknöcherung  des  normalen  Daumens  legen  seit 
dem  Altertum  die  Annahme  nahe :  Dem  Daumen  fehltdasMetakarpale, 
er  hat  —  wie  die  übrigen  Finger  —  drei  Phalangen.  Schon  Galen  beschreibt 
als  Metakarpalskelett  nur  die  Mittelhandknochen  des  11. — V.  Fingers  und 
sieht  in  dem  radiahvärts  von  ihnen  liegenden  Knochen  die  Daumengrund- 
phalanx. 

Wie  Hyrtl  auf  Grund  der  fertigen  Form  des  Metakarpale  I  an  der 
GALENschen  Anschauung  festhält,  so  sieht  sie  Gräfenberg  1920  durch 
die  Ontogenese  bestätigt;  nach  ihm  ist  die  Grundphalanx  I  sekundär  in 
die  Mittelhand  einbezogen ;  das  zugehörige  Metakarpale  I  ist  im  Multangulum 
malus  versteckt. 

Demgegenüber  erklärt  unter  Berufung  auf  Thomson  Gegenbaur 
1883  in  der  ersten  Auflage  seiner  Anatomie  des  Menschen:  Dem  Daumen 
fehlt  eine  Phalanx;  denn  das  Metakarpale  list  wirklich  ein  Metakarpale. 
„Seltener"  —  nach  inzwischen  gesammelten  weiteren  Erfahrungen:  häufiger 
—  „als  Spuren  eines  distalen  Epiphysenkernes  im  I.  Metakarpale  kommt 
im  n.  Metakarpale  ein  proximaler  Epiphysenkern  vor.  Wir  haben  also 
auch  für  diese  Knochen  kein  von  vornherein  von  den  langen  Röhrenknochen 
verschiedenes  Verhalten  anzunehmen,  sondern  eine  selbständige  Ver- 
knöcherung beider  Epiphysen. 
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Dieses  z.  B.  bei  den  Cetaceen  noch  bestehende  indifferentere  Verhalten  der  Meta- 
Ivarpalia  macht  aber  einer  Differenzierung  Platz,  indem  am  Metakarpale  des  Daumens 
der  distale,  an  den  übrigen  Metakarpalien  der  proximale  Epiph3'senkern  in  der  Kegel 
nicht  mehr  zur  Ausbildung  kommt  und  die  Epiphj'se  von  der  Diaphyse  aus  ossifiziert." 
—  lieber  Kükenthals  andere  Auffassung  der  ,, doppelten  Epiphysen"  siehe  dort  S  623. 

Auch  Lambertz  sagt:  Metakarpale  und  Metatarsale  I  haben  ,,in  der  Ahnenreihe 
des  Menschen  auch  eine  freie  Beweglichkeit  erlangt,  die  nur  unter  Abweichungen  vom 
Entwicklungstypus  der  gleichen  übrigen  Elemente  eintreten  konnte.  Beim  Menschen 
hat  zwar  die  erste  Zehe  ihre  größere  Selbständigkeit  und  damit  der  Fuß  den  Charakter 
als  Greiffuß  eingebüßt,  doch  ist  der  Entwicklungsgang  des  Metatarsale  I  bezüglich  obiger 
Punkte  —  Epiphysenossifikation  —  davon  nicht  beeinflußt  worden." 

Hasselwander  endlich  erklärt:  ,,Mit  dem  Nachweis  des  Fehlens  prinzipieller 
Unterschiede  zwischen  kernhaltigen  und  kernlosen  Epiphysen  wijd  natürlich 
auch  ein  Hauptmoment  hinfällig,  auf  Grund  dessen  der  Metatarsus  hällucis  —  in  Analogie 
damit  der  Metacarpus  pollicis?  —  für  eine  Phalange  erklärt  wurde." 

lieber  Kükenthals  Gegenbaur  entgegengesetzte  Deutung  der  doppelten  Epiphysen 
bei  den  Cetaceen  nicht  als  primitive,  sondern  sekundäre,  spät  erworbene  Bildung  siehe 
im  Abschnitt  ,,Brachydaktyhe"  unter  , .doppelte  Epiphysen". 

Das  Vorkommen  ,, doppelter  Epiphysen"  im  Metakarpale  I  war  ande- 
rerseits 1863  für  Uffelmann  und  nach  ihm  für  W.  Krause  ein  Hinweis 
auf  eine  Verschmelzung  von  Daumen-Metakarpale  und  -Grund- 
phalanx: W.  Krauses  Koaleszenztheorie. 

In  Ergänzung  der  von  Gegenbaur  —  auch  durch  Hinweis  auf  das 
Verhalten  der  Muskulatur  gegenüber  dem  Metakarpale  I  —  verteidigten 
Lehre,  daß  dem  Daumen  eine  Phalanx  fehlt,  kam  1897  Pfitzner  vor  allem 
durch  seine  anatomischen  Untersuchungen  über  die  Rückbildung  der  mensch- 
lichen Zehen  über  eine  Verkürzung  der  Mittelphalanx  zu  ihrer  Aufsaugung 
und  Umfornmng  (Assimilation)  durch  die  Endphalanx,  also  von  einer  Tri- 
zu  einer  Biphalangie,  zu  seiner  Assimilationshypothese:  Dem  Daumen 
fehlt  die  Mittelphalanx,  sie  ist  von  der  Endphalanx  assimihert,  daher 
hat  diese  eine  so  erhebliche  Länge. 

Am  deutlichsten  zeigt  Pfitzners  Uebersicht  über  die  Maße  der  Hand  (S.  604) 
folgendes:  Die  Endphalangen  der  übrigen  Finger  rangieren  der  Länge  nach  in  der  Reihen- 
folge: IV,  III,  II,  V,  die  Endphalanx  I  übertrifft  die  längste  Endphalanx  IV  um  etwa 
3,5  mm,  also  um  mehr  als  ein  Fünftel,  die  übiigen  Finger  im  Durchschnitt  um  4 — 5  mm, 
also  um  ein  Viertel,  ja  fast  ein  Drittel. 

Als  Beweisstücke  für  die  Richtigkeit  sowohl  der  GALENSchen  als  auch 
der  GEGENBAUR-PFiTZNERSchen  Deutung  der  Daumensegmente  wurden 
auch  die  Daumen-Mißbildungen  herangezogen. 

Einerseits  sah  Drinkwater  1907  in  der  Brachybasophalangie  I  bei 
hochgradiger  Reduktion  der  Mittelphalangen  II  bis  V  (Typentafel  der 
Brachyphalangie  S.  607:  B,  IV,  la,  2,  3)  eine  Stütze  für  die  GALENsche 
Hypothese.  Eine  Deutung  im  gleichen  Sinne  gestattet  das  Vorkommen 
einer  Brachymetakarpie  I  bei  der  in  der  Grundphalanx  lokalisierten  Pseudo- 
hyperphalangie  II  und  III  (Typentafel  der  Brachyphalangie  S.  607:  C,  1—4). 

Andererseits  spricht  für  die  GEGANBAURSche  Auffassung  das  Vorkommen 
dreiphalangiger  Daumen.  Pfitzner  verfügte  über  8  Fälle,  6  davon 
waren  rudimentär,  d.  h.  eine  mittlere  Phalanx  war  wenig  entwickelt. 
Seitdem  haben  sich  die  einschlägigen  Beobachtungen  vermehrt:  bis  1910 
sammelte  sie,  angefangen  von  der  ältesten  sicher  bekannten  Beschreibung 
durch  DuBOis  1826,  Hilgenreiner,  selbst  eigene  hinzufügend.  Weitere 
Beiträge  lieferten  1917  Lustig,  Stieve,  1924  Cotte,  1926  Stapff,  1929 
Campbell,  Schräder  u.  a.  m. 

Wie  wir  es  bereits  1921  aussprachen,  sehen  wir  mit  Pfitzner  (1897), 
Hilgenreiner  (1907  und  1910),  Aschner  und  Engelmann  (1928)  in  den 
verschiedenen  Formen  der  Daumenhyperphalangie,  um  mit  Wiedersheim 
zu  sprechen,  ein  ,, Zeugnis  für  seine  Vergangenheit":  Die  Entwicklung 
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zur  Biphalangie,  die  wir  bei  den  jetzt  lebenden  Generationen  vor  allem 
an  der  kleinen  Zehe  am  Werke  sehen,  ist  bei  imsern  Vorfahren  am  Daumen 
und  an  der  Großzehe  abgelaufen  und  kehrt  normalerweise  in  der  Entwicklung 
des  Einzelindividuums  nicht  wieder.  Ist  die  Rückbildung  an  den  Zehen 
von  stammesgeschichtlicher  Bedeutung,  ,,eine  prospektive  oder  prospektive 
Varietät,  eine  epigonistische  Erscheinung"  (Pfitzner),  so  ist  die  Hyper- 
phalangie  des  Daumens  eine  Rückschlags-,  eine  ,,palingenetische  Er- 
scheinung". In  den  einander  ähnelnden  oder  gleichen  Formen  (Graden) 


Fig.  306.  Latente  frudimentäre)  Daumenhyperphalangie,  y,^  nat.  Größe.  (Aus 
Pfitzners  Nachlaß:  Bleistiftzeiclinung  von  Kretz  nach  einem  Wiener  Röntgenbild.) 

Fig.  307.  Rechtsseitige  rudimentäre  Daumenh>^erphalangie  mit  KlinodaktvMe. 
34]ahr.  (J.  Nach  Politzer  1931. 

Führt  er  bei  dreiphal angigen  Zehen  schHeßlich  zur  Biphalangie,  so  um- 
gekehrt beim  Daumen  zur  völligen  Einbuße  des  Daumencharakters 
in  folgenden  Stufen:  Verlängerung  der  Endphalanx  (Fig.  309),  all- 
mähliches Selbständigwerden  ihres  proximalen  Epiphysenkerns,  Seg- 
mentierung der  Endphalanx  zunächst  unvollständig  (Fig.  306)  oder  nur 
mit  Bildung  eines  proximalen  kleinen  und  keilförmigen  überzähligen  Seg- 
mentes (Fig.  307),  so  klein,  daß  zunächst  nur  die  daraus  sich  ergebende 
Klinodaktylie  meist  ulnarwärts,  seltener  radialwärts  in  die  Erscheinung 
tritt,  die  rudhnentäre  Mittelphalanx  im  Röntgenbild  zunächst  als  Menis- 
kus des  normalen  Interphalangealgelenks  zwischen  End-  und  Grund- 
phalanx erscheint,  dann  eine  längere  Mittelphalanx  erst  ohne,  dann  mit 
eigenem  Epiphysenkern,  dann  unter  Bildung  einer  zweiten  Beugefalte 
End-  und  Mittelphalanx  in  gegenseitiger  Artikulation,  schließlich  auch 
in  Proportionen  wie  bei  den  übrigen  Fingern,  dabei  mehr  oder  minder 
auch  fortschreitende  Umformung  von  Grundphalanx  und  Metakarpale 
in  bezug  auf  Länge,  Gelenke  und  Ossifikation  (Verlust  des  proxi- 
malen Epiphysenkerns  und  Auftreten  eines  distalen  im  Metakarpale  1), 


Fig.  306. 


Fig.  307. 
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in  Parallele  dazu  auch  Umformung  der  Muskulatur  und  der  Weichteile  bis 
zum  Verlust  der  Oppositionsfälligkeit  und  des  Daunienballens  (Fig.  310—312). 

Die  Daumenhyperphalangie  ist  meist  doppelseitig,  kann  aber  auch  —  wii'klicli  oder 
scheinbar  —  einseitig  sein.  Wirklich  einseitig  sehen  wii-  sie  auf  unserer  Fig.  307  nach 


Fig.  308.  Fig.  309. 

Fig.  308  u.  309.  Daumenhyperphalangie:  links  latent,  verlängerte  Endphalanx; 
rechts  manifest,  beiderseits  mit  Khnodaktj'lie,  Krankenpfleger  A.  F.  (nach  Geashey  1929). 


Fig.  310.  Beidseitige  Daumenhyperphalangie,  links  am  hochgradigsten.  Nach 
Campbell  1929. 

Politzer  (1931),  wo  im  Röntgenbild  gegenüber  einer  wirklich  normalen  End-  und  Gmnd- 
phalanx  links  rechts  eine  rudimentäre  Hyperphalangie  äußerlich  einen  zweiphalangigen 
iDaumen  vortäuscht,  allerdings  mit  Khnodaktylie.  Daß  ohne  Röntgenphotographie  die 
rudimentäre  Daumenhyperphalangie  ohne  Klinodaktylie  völlig  latent  bleiben  kann, 
zeigt  unsere  Fig.  306  aus  Pfitzners  Nachlaß.  Eine  scheinbar  einseitige  Daumen- 
hyperphalangie zeigen  uns  die  Fig.  308  u.  309  nach  Grashey  (1929^:  rechts  deutliche 
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rudimentäre  Hyperphalangie  mit  Klinodaktylie,  links  eine  Verlängerung  der  Endphalanx 
und  ihre  unvollständige  Segmentierung  in  End-  imd  Mittelphalanx,  also  eine  latente 
Form,  allerdings  wegen  der  Klinodaktylie  nicht  ganz  latent. 

Eine  beidseitige  symmetrische  latente  Daumenhyperphalangie  beschrieb  1897 
Salzer  bei  einem  Mädchen:  Der  hnke  wie  der  rechte  Daumen  hatte  einen  Icräftigen  Thenar, 
war  zweiphalangig,  die  Endphalanx  war  aber  auffallend  lang  und  zeigte  volar  zwischen 
proximalem  und  mittlerem  Drittel  eine  höchstens  2  mm  tiefe  Einkerbung.  Der  Bruder 


Fig.  311.  Daumenhyperphalangie  rechts  bei  dem  Knaben  der  Fig.  310  nach  Campbell: 
Keilförmige  Mittelphalanx  I  mit  Klinodaktyhe. 

des  Mädchens  hatte  ebenso  wie  —  anamnestisch  —  ihre  Mutter  beiderseitige  symmetrische- 
manifeste  Daumenhyperphalangie,  zwar  noch  mit  Daumenstellung,  aber  mit  schwachem, 
kaum  den  Antithenar  übertreffenden  Thenar,  während  zwei  Brüder  angeblich  normale 
Daumen  hatten. 

Die  Fig.  310 — 312  nach  Campbell  (1929)  zeigen  uns  die  Hyperphalangie  I  bei  dem- 
selben Individuum  links  und  rechts  in  zwei  Formen  entsprechend  zwei  aufeinander- 
folgenden Stadien  des  Daumenumbaus  bis  fast  zum  Verlust  des  Daumencharakters:  rechts- 
deutlich die  Triphalangie  mit  Klinodaktyhe  bei  Erhaltung  der  Spreizstellung  und  wahr- 
sclieinlich  auch  Oppositionsfähigkeit,  links  zwar  noch  starke  Abduktionsstellung  des 
radialen  Strahles,  aber  größte  Aehnlichkeit  mit  den  übrigen  Fingern. 

Aehnlich  wie  in  der  ersten  französischen  Veröffentlichung  von  Farge  aus  dem  Jahre- 
1866  erkennen  wir  den  höchsten  Grad  der  Hyperphalangie  in  der  folgenden  ersten  deutschen 
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Beschreibung  K.  von  Mosengeils  aus  dem  Jahre  1870:  Der  24jährige  „junge  Mann  hatte 
a.n  der  linken  Hand,  wiewohl  er  5  Finger  besaß,  keinen  Daumen;  stattdessen  war  ein 
-dreiphalangiger  in  seinem  Aussehen  drastisch  den  Charakter  eines  Digitus  quintus  zeigender 
Finger  vorhanden,  der  auf  einem  langen  Metakarpalknochen  artikulierte,  aber  ganz  eines 
Ballens  entbehrte  und  nicht  in  Opposition  gestellt  werden  konnte."  Gegenstände  wurden 
zwischen  Zeige-  und  Mittelfinger  gefaßt,  daher  standen  diese  weiter  auseinander.  Der 
rechte  Daumen  war  zwar  zweiphalangig,  seine  Endphalanx  aber  ,, auffallend  lang". 


Fig.  312.  Daumenhyperphalangie  hnks  bei  dem  Knaben  der  Fig.  310  nach  Campbell: 
an  Stelle  des  normalen  Daumens  ein  Spiegelbild  des  Kleinfingers. 

In  diesem  von  von  Mosengeil  vor  der  Röntgenära  untersuchten  Fall  einer  beidseitigen 
Daumenhyperphalangie  sehen  wir  die  beiden  Extreme:  links  den  höchsten  Grad  mit 
Verlust  des  Daumencharakters,  rechts  den  geringsten  Grad,  richtiger  die  Latenz  oder 
■das  Vorstadium  (Verlängerung  der  Endphalanx). 

Die  Daumenhypei-phalangie  kann  also  verscliiedene  Grade  zeigen,  und  zwar  sowohl 
bei  demselben  Individuum,  als  auch  bei  verschiedenen  Ghedern  einer  Familie. 

Entsprechend  Pfitzners  Deutung  der  normalen  Biphalangie  des 
Daumens  müßte  man  bei  vollständiger  Hyperphalangie  des  Daumens 
«ine  kurze  Endphalanx  erwarten,  d.  h.  eine  Endphalanx  von  der  Länge, 
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wie  sie  die  Eiidphalangen  der  übrigen  Finger  zeigen.  In  einem  Teil  der 
Hyperphalangien  ist  das  der  Fall,  in  einem  andern  nicht. 

Auch  bereits  die  rudimentäre  Form  der  Daumenhyperphalangie  be- 
einträchtigt den  Gebrauch  der  Hand.  Es  muß  unentschieden  bleiben, 
ob  bei  der  rudimentären  Hyperphalangie  I  die  schwache  Ausbildung  des 
Daumenballens  und  des  Wulstes  des  M.  interosseus  dorsalis  als  Inaktivitäts- 
atrophie  aufzufassen  ist  oder  als  primäre  Hypoplasie  wie  bei  den  stärkeren 
Graden.  Die  Ungeschicklichkeit  zeigt  sich  jjereits  beim  groben  Handwerk, 
schon  beim  Schmiedehandwerk,  mehr  noch  beim  Essen  und  Schreiben. 
Worauf  besonders  Stieve  1915  hingewiesen  hat,  wird  spontan  in  dem  einen 
oder  in  den  zwei  Interphalangealgelenken  I  keine  Bewegung  ausgeführt, 
und  diese  ,,zwar  zum  Ergreifen,  nicht  aber  zum  Festhalten  kleinerer  Gegen- 
stände benutzt",  was  durch  Einklemmen  zwischen  Daumengrundphalanx 
und  Zeigefinger  geschieht. 

Wie  bei  der  Klinodaktylie  der  dreiphalangigen  Finger  erst  ver- 
kannt worden  ist,  daß  ihr  stets  eine  Verkürzung  der  Mittelphalanx  zugrunde 
liegt,  so  gilt  das  auch  für  die  Künodaktylie  des  Daumens,  zum  ersten- 
mal in  Schottland  1863  von  Struthers,  in  Deutschland  1892  von  Herzog 
beschrieben,  1915  von  Stieve  als  Ausdruck  einer  rudimentären  Hyper- 
phalangie erkannt.  Ebensowenig  wie  es  an  den  dreiphalangigen  Fingern 
eine  Klinodaktylie  ohne  Brachymesophalangie  gibt,  finden  wir  am  Daumen 
eine  Klinodaktylie  ohne  wenigstens  latenter  überzähliger  Mittelphalanx, 
kurz:  Ohne  abnorme  Mittelphalanx  keine  Klinodaktylie. 

Gewöhnlich  ist  die  Künodaktylie  nach  dem  Mittelfinger  hin  gerichtet, 
wie  bei  der  Klinodaktylie  in  Vergröberung  des  Vorbildes  der  normalen 
Phalangenstellung  (siehe  im  Abschnitt  Brachydaktylie  S.  609),  wie  am 
Zeigefinger  kommt  aber  auch  am  Daumen  eine  radialwärts  gerichtete  vor. 
Während  wir  die  häufigere  als  Klinodaktylie  bezeichnen,  fügen  wir  bei  der 
letzteren  ,, radialwärts"  hinzu.  Die  von  Joachimsthal  vorgeschlagene  Be- 
nennung: Pollex-  oder  allgemein  Digitus  varus,  — valgus  erscheint  uns 
nicht  nur  überflüssig,  sondern  unzweckmäßig,  wie  wir  ebenfalls  im  Ab- 
schnitt Brachydaktylie  bereits  ausführten. 

Aehnlich  wie  bei  der  Brachymesophalangie  V  oder  11  sind  bei  der  Fest- 
stellung der  Erblichkeitsverhältnisse  früher  geringe  Grade  übersehen 
worden  und  so  einerseits  im  Stammbaum  Träger  der  rudimentären  Miß- 
bildung als  normal  erschienen,  andererseits  Träger  der  manifesten  Hyper- 
phalangie I  als  erblich  nicht  belastet,  als  sporadische  Einzelfälle  erschienen. 
Ein  Stammbaum  nach  Cotte  (1924)  (Fig.  313)  zeigt  die  ErbHchkeit,  dabei 
nicht  etwa  eine  deutliche  Dominanz  wie  bei  der  Brachymesophalangie  und 
As  similationshyp  oplialangie . 

Da  die  Hyperphalangie  des  Daumens  und  die  Brachydaktylien  der 
dreiphalangigen  Finger  Mißbildungen  mit  entgegengesetztem  Vorzeichen 
sind,  wundern  wir  uns  nicht,  daß  sie  niemals  unseres  Wissens  zusammen 
beobachtet  worden  sind. 

Bei  der  Deutung  oder  Wertung  eines  dreiphalangigen  Fingers  am 
radialen  Band  einer  fünffingrigen  Hand  handelt  es  sich,  worin  ich  Politzer 
(1931)  beistimme,  letzten  Endes  nur  um  einen  „Streitfall  in  der  Namen- 
geb ung",  ist  es  im  Grunde  ganz  gleichgültig,  ob  wir  die  höchsten  Grade 
,, Hyperphalangie  des  Daumens"  nennen  oder  Verdoppelung  des  Zeigefingers  bei 
Aplasie  des  Daumens.  Wir  stehen  hier  bereits  an  der  Grenze  oder  richtiger 
am  Uebergang  zu  den  Hyperdaktylien  am  radialen  Handrand  zu  den 
rudimentären  Formen  oder  Anfängen  der  symmetrischen  Hand-  und  Vorder- 
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armverdoppelimgen,  den  ..Diplocheirien".  Dort  greifen  wir  die  eben 
aufgeworfene  Frage  wieder  auf  und  erörtern  auch  die  Dreigliedrigkeit  des 
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Fig.  313.    Stammbaum  einer  Daumenhyperphalangie  nach  Cotte  (1924). 


Doppeldaumens  und  der  Großzehe  ebenso,  wie  das  Vorkommen  von  Hyper- 
phalangie  und  Fehlen  des  radialen  Strahles  innerhalb  derselben  Familie. 
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Aplasie^)  der  Finger-  und  Zeliengelenke. 
(„Angeborene  steife  Finger",  „(xeradfingeriglteit".) 

Von  Rudolf  Pol,  Kassel. 

Benennung-  und  Begriff. 

Zuerst  von  französischen  Autoren  (Mercier  1852  (?),  Moutard- 
Hartin  und  Pissavy  1895)  beschrieben,  erschienen  ,,Hereditary  anlcy- 
lose  or  absence  of  various  phalangeal-joints"  im  Schrifttum  seit  Walkers 
Veröffentlichung  in  Baltimore  1901,  daher  in  der  deutschen  Literatur  als 


Fig.  314.  Nach  Rochlin1928:  Ißjähr.  c?.  Aplasie  der  Mittelgelenke  V— II  (Pfeile!), 
an  IV — III  Konturen  von  Trochlea  der  Grund-  und  Basis  der  Mittelphalanx  ziemlich  er- 
halten, an  V  statt  ihrer  nur  Verdicltung. 

„angeborene  Ankylosen  der  Fingergelenke"  erstmals  1906  (Aderholdt  be- 
schrieb sie  bei  einem  Engländer,  Lameris  bei  einem  Holländer),  dann  1909 
(Hilgenreiner),  1911  (Baumann),  1913  (Morgenstern),  weiter  im 
amerikanischen  Sclirifttum  (1916  Cüshing,  1917  Dunkan)  in  Schott- 
land 1917  (Drinkwater). 

Angkylos  (griechisch  =  gekrümmt)  ist  jede  unbeeinflußte  erworbene , 
Gelenkversteifung,  weil  ein  Gelenk  z.  B.  bei  einem  Erguß  in  dasselbe 

1)  plasso  oder  platte  (griechisch,  mit  demselben  indogermanischen  Wortstamm  wie 
das  deutsche  Wort  „falte")  =  bilde,  forme.  A  =  Alpha  privativum  (beraubendes  A). 
Aplasie  also  =  Ausbleiben  der  Bildung  oder  Fehlen. 


Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III,  i. 
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in  der  Beugestellung  am  wenigsten  schmerzhaft  ist  und  daher  in  dieser 
vom  Patienten  gehalten  wird.  Ein  Finger  steht  aber  bei  der  angeborenen 
Steifigkeit,  wie  in  der  weiteren  Bezeichnung  ,,Geradfingrigkeit"  \)  zum 
Ausdruck  kommt,  meist  in  Streckstellung  (Fig.  316,  317). 

Wir  bezeichnen  kurz  das  distale  Jnterphalangealgelenk  als  Endgelenk, 
das  proximale  als  Mittelgelenk  und  das  Metakarpo(Metatarso)-phalangea]- 
gelenk  als  Grundgelenk. 


Fig.  315.  A'acli  Rociilin  und  Simonson  1932:  Dit-selbe  rechte  Hand  wie  in 
Fig.  314.  Schi-ägprojektion. 

Bei  der  Assimilationshypophalangie  der  Zehen  und  Finger 
kommt  es  nicht  zur  Bildung  des  Endgelenks,  entsteht  an  Stelle  von  End- 

1)  Auch  in  ,,Orthodaktylie"  zwar  wörtlich  richtig,  aber  ohne  Sprachgefühl  über- 
setzt. Da  Orthographie  Rechtschreibung  bedeutet,  ähnlich  ,,ÜrthomorphoIogie"  im  Gegen- 
satz zur  Pathomorpliologie  gebraucht  wird,  wäre  folgerichtig  ein  Orthodäktylos  nicht 
ein  abnorm  gerader,  steifer,  keine  Beugung  gestattender  Finger,  sondern  ein  normaler 
Finger.  Die  Bezeichnung  ,,Ürthodaktylie"  ist  also  widersinnig,  daher  zu  streichen. 
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Fio;.  316. 


Fm.  317. 


Fig.  316.  Nach  Hestern  1934:  16jähr.  $  (Nr.  9  im  Stammbaum  Fig.  347  auf 
S.  678):  Aplasie  des  Mittel-  und  Endgelenlis  ausschheßhch  des  linken  Kleinfingers.  — 
Wird  die  linke  Hand  zur  Faust  geballt,  steht  der  V.  Finger  als  steifer  etwas  federnder 
Stift  weg. 

Fig.  317.  Nach  Mestern  1934:  9jähr.  $:  Linke  Hand  mit  Aplasie  der  Mittel- 
gelenke V — II,  daher  nur  Beweglichkeit  im  Endgelenk. 


und  Mittelphalanx  eine  „Endphalanx", 
die  kürzer  ist  als  die  Summe  von 
Mittel-  +  Endphalanx,  aber  länger  als 
eine  regelrechte  Endphalanx.  Diese 
„Endphalanx"  ist  nämlich  das  Ergebnis 
einer  Umformung,  einer  ,, Assimilation" 
der  Mittelphalanx  durch  die  Endpha- 
lanx (Pfitzner),  wie  das  im  Abschnitt 
Brachydaktylie  näher  ausgeführt  ist.  Auch 
beim  angeborenen  steifen  Finger, 
bei  dem  Segmentverkürzung  vorliegen 
kann  oder  niciit,  fehlt  das  Interphalan- 
gealgelenk,  aber  viel  häufiger  das  Mittel- 
gelenk als  das  Endgelenk  (Fig.  314  u.315), 
noch  seltener  beide  (Fig.  318  u.  319),  aber 
die  Stelle,  wo  das  Gelenk  seinen  Sitz 
haben  sollte,  erkennt  man  in  einem  Teil 
der  Fälle  äußerlich  an  den  mehr  oder 
minder  der  Norm  nahekommenden  Kon- 
turen von  Trochlea  -f  Basis  benachbarter 
Phalangen  (Fig.  314  u.  315),  innerlich 
(röntgenologisch)  an  einer  bald  stärker, 
bald  schwächer  ausgebildeten  Trennungs- 
linie zwischen  beiden  (Fig.  320),  in  einem 
andern  Teil  der  Fälle  allerdings,  den 
hochgradigsten,  nicht  (Fig.  321). 


Fig.  318.  Nach  Buken  1921. 
Frau  R. :  Aplasie  der  Mittelgelenke  IV, 
III,  II,  außerdem  des  Endgelenks  II, 
Aplasie  des  Interplialangealgelenks  I. 
Assimilationshypophalangie  V.  Am 
Daumen  und  Zeigefinger  täuscht  das 
Röntgenbild  Endgelenke  vor! 
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Als  ..Aplasie  oder  Hypoplasie  der  Interphalangealgelenke" 
kennzeichnete  Pol  1921  diese  ]\Iißbildung ,  nachdem  er  aus  ihren 
fertigen  Formen,  wie  sie  im  Schrifttum  bis  dahin  vorlagen,  ihre  formale 
Genese  erschlossen  hatte.   Während  dann  noch  1923  Bruegger,  1924 

Heffner,  lil- 
MAN  und  1925 
Elkin  über 
„angeborene 
Fingerankylo- 

sen"  oder 
„Symphalan- 
gien"  schrie- 
ben,   trat  in 
der  Folge  im 
Schrifttum  an 
Stelle  dieser 
ersten  un- 
zweckmäßigen 
Bezeichnung 
die  neue,  so 
erstmals  1921 
durch  DuKE^^ 

1925  durch 
Stecher, 1928 
durch  RocH- 
LiN,  1934  durch 
]\Iestern^). 


,'2> 


Fig.  319. 
Nacli  RocHLix 
und  SniOMSOx 
1932:  25jähr.  cj: 
Aplasie  der  Mit- 
telgelenke IV, 
III,  II,  des  End- 
gelenks II,  Dau- 
menniißbildung 
(Pfeile!). 


Formale  Genese,  Verwandtschaft  mit  der  Assimilationshypoplialangie, 
teratogenetischer  Terminationspunkt. 

Bei  der  uormalen  Ontogenese  (vgl.  S.  300—302,  vor  allem  Fig.  28  und  29)  ent- 
stehen am  Anfang  der  5.  Embryonalwoche  in  der  Hand-  und  Fußplatte  mit  dicker  Mitte 
(späteres  Metapodium)  und  dünnem  Eand  fspätere  Digiti;  5  Strahlen  aus  einem  einheit- 


1)  MoRGENSTERX  äußerte  1913  bereits  in  r  i  c  h  t  i  g  e  r  Erkenntnis,  aber  in  falschem 
Zugeständnis:  „Richtiger  wäre  es  demnach  die  fragliche  Deformität  als  'kongenitalen 
Defekt'  oder  'Aplasie'  der  betr.  Gelenke  zu  bezeichnen.  Wir  wollen  dennoch  im  folgen- 
den von  'kongenitaler  Ankylose'  reden,  weil  dieser  Begriff  im  praktisch-klinischen  Ge- 
brauch sofort  verständlich  erscheint,  außerdem  auch  von  der  Mehrzahl  der  Autoren  für 
die  in  Rede  stehende  Anomalie  Anwendung  gefunden  hat". 
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liehen  ,,skelettogenen"  Blastem  und 
führen  zuerst  dorsal  und  ventral  zu 
5  äußeren  geraden  Vorragungen 
(Leisten)  mit  4  Furchen  dazwischen, 
dann  durch  distales  Auswachsen  zu 
5  Vorsprüngen  am  Rand. 

Vom  Beginn  bi^  Ende  des 
zweiten  Embryonalmonats  (also 
bei  einem  Fetus  von  etwa  16  mm 
Länge)  wird  an  den  Stellen  ent- 
sprechend dem  späteren  Basi-,  Meta- 
und  Akropodium  ^}  —  mit  Ausnahme 
der  Endphalangen  —  aus  ihrem 
Blastem  ..Vorknorpel"  durch  Ver- 
größerung des  Zelleibes  auf  das  Drei- 
bis  Vierfache  bei  gleichbleibender 
Größe.  Es  entstehen  so  in  proximo- 
distaler  Reihenfolge  die , , V  o  r  k  n  o  r  p  e  1- 
kerne"  von  Hand-  und  Fußwurzel 
(Fig.  322),  von  Mittelhand-  und 


Fig.  320.  Nach  Hestern  1934: 
Abnahme  der  Gelenkaplasie  vom  V. 
zum  in.  Finger  (H  =  ,,Gelenkhypo- 
plasie"),  dazu  Brachymesophalangie  V. 


-fuß  und  Phalangen. — 
Anfang  des  3.  Fetalmonats 
erscheint  ein  „Vorknorpel- 
kern" auch  im  proximalen 
Teil  der  Endphalangen, 
während  der  distale,  die 
Tuberositas  unguicularis, 
niemals  knorpelig  wird. 

Zwischen  den  „Vor- 
knorpelkernen" erhält  sich 
das  Ä  indifferente  [zellreiche 
Blastem    als    Zwischen - 

(oder  intermediäre) 
oder  Gelenk-Zone  oder 
-Scheibe.  Während  diese 
Anschauung,  der  wir  folgen, 
nach  LuBOSCH  (1910)  von 
Retterer  vertreten  wird, 
wird  nach  anderen? Autoren, 
so  Luschka,  Henke  und 
Reyher,  auch  das  Gewebe 
der  Zwischenzone  zu  einer 
Art  Vorknorpel. 

Imdritten  Embryo- 
nalmonat (bei  24 — 27  mm 
langen  Embrj^onen)  wird  der 


Fig.  321.  NachRocH- 
LiN  1928:  (J  Leichenhand: 
Aplasie  der  Mittelgelenke 
rV — II,  Brachymesophalan- 
gie V  mit  Klinodaktyhe. 


1)  Vgl.  Brachydakty- 
lie,  S.  598,  Fußnote  2). 
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Yorknorpel  infolge  des  Auftretens  hyaliner  Zwischensubstanz  zum  eigentlichen  Knorpel 
(Fig.  323)  und  die  Zwischenzone  erfährt  in  der  mittelsten  Schicht  zwischen  den 


Fig.  322.  Nach  Politzer  1931 :  Schnitt  durch  das  Handgelenk  eines  21  mm  langen 
menschhchen  Embryos.  ,, Vorknorpelkerne"  und  zellreiche  Zwischenscheiben.  1.  Reihe: 
Metakarpale  III,  II,  I,  2.  Reihe;  Capitatum  usw. 


einander  zugekehrten  Enden  (Flächen)  der  ,, Knorpelkerne"  zunächst  in  der  Nähe  der 
äußeren  Kontur  Auflockerungen  (Schulin  1897).  Daraus  entstehen  zu  Beginn  des 
vierten  Monats  als  Anfänge" der  Gelenkhöhle  Lücken,  also  zmiächst  außen,  um  dann 

von  hier  nach  der  Achse  zu  an 
Umfang  zuzunehmen  (Fig.  324).  Die 
Zwischenzone  in  unmittelbarer  Nach- 
barschaft der  ,, Knorpelkerne"  wan- 
delt sich  in  Gelenkknorpel  und 
Gelenkkapsel"  um,  in  anderen  Ge- 
lenken auch  in  Menisken  und  Liga- 
menten. Die  Endgelenke  der  Finger 
scheinen  sich  vor  den  Mittelgelenken 
zu  bilden. 

Im  Gelenkknorpel  werden  die 
Zellen  in  unmittelbarer  Nachbarschaft 
der  Gelenkhühle  spindelig  und  ordnen 

Fig.  323.  Nach  Brom.vnn,  Nor- 
male und  abnorme  Entwicklung  des 
Menschen,  Bergmann,  Wiesbaden, 
1911,  S.  597:  Dorsopalmarer  Längs- 
schnitt diu'ch  die  Fingeranlage  eines 
33  mm  langen  menschlichen  Embryos. 

y.    E  =  End-,  M  =  Mittelphalanx, 

Ext.  =  Extensorsehne,  X  =  blaste- 
matöse  Zwischenscheibe(Gelenk- 
anlage).  In  der  Mittelphalanx  proxi- 
mal und  distal:  Vorknorpel,  wie  in 
der  Endphalanx  proximal,  hyaliner 
Knorpel  in  der  Mitte  in  der  Mittel- 
phalanx, distal  in  der  Endphalanx. 
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«ich  parallel  zur  Gelenkfläche  an,  werden  in  einer  zweiten  Zone  rund  und  in  einer  dritten 
weiter  entfernten  Zone  wieder  spindelig  und  stehen  hier  senkrecht  zur  Gelenkfläche. 

In  die  Zeit  der  Gelenkentstehung  fällt  auch  der  Beginn  der  Diaphysenossifi- 
kation:  nach  Keibel  und  Mall  beginnen  damit  die  Endphalangen,  und  zwar  im  nicht 
knorpeligen  distalen,  bindegewebig  gebliebenen  Ende,  und  zwar  tritt  am  Daumen  die 
erste  Ossifikation  der  Hand  überhaupt  auf.  Am  Fuß  tritt  die  Ossifikation  später  als  an 
der  Hand  ein. 

Es  ossifizieren  an  der  Hand:  am  Fuß: 


die  Endphalangen 
,,  Grundphalangen 
,,  Mittelphalangen 


in  der    7.  und   8.  Woche 
„    „      9.  Woche 
„    „    11.  und  12.  Woche 


im  2.  Monat 

„   3.  „ 

„  4.— 10.  Monat 


Die  normale  Anatomie  unterscheidet: 

1)  Diarthrosen  1)  oder  Gelenke,  d.  h.  Trennung  von  Knochen  durch  eine  Ge- 
lenkspalte oder  Gelenkhöhle  als  Charakteristikum  des  Gelenkes,  bei  Knorpel- 
überzug der  einander  zuge- 
kehrten Knochenenden  oder 
-flächen  —  unterbrochene 
Knochenverbindung. 

2)  Syuarthroseu  oder 
Knochenfugen,  d.  h.  (un- 
unterbrochene) Knochenverbin- 
dungen durch  formbares  Ge- 
webe, nämlich  entweder  Binde- 
gewebe oder  Knorpel  oder 
Knochen,  daher: 

a)  Syndesmosen^)  oder 
Bandhaft,  d.  h.  Kno- 
chenverbindung durch 
Bindegewebe  oder  Faser- 
knorpel, wie  an  den  nicht 
geschlossenen  Schädel- 
nähten ,  an  der  Sym- 
physe usw. 

b)  Synchondrosen  oder 
Knorpelfugen  oder 
-haft,  d.  h.  Knochen- 
verbindung durch  hya- 
linen Knorpel,  wie  an 
den  Epiphysenfugen  oder 
z.  B.  innerhalb  der  Hin- 
terhauptsschuppe vor 
dem  6.  Lebensjahr, 

c)  Synostosen  oder  Kno- 
chenhaft, d.  h.  knö- 
cherne Knochenverbin- 
dungen wie  zwischen  den 
Kreuzbeinwirbeln . 

lieber  die  Gelenkaplasien  gibt  es  bis  jetzt  nur  zwei  makro- 
skopisch-anatomische Untersuchungen  von  Moutard-Martin  und 
PissAVY  und  von  Fischel  aus  dem  Jahre  1900  und  die  eine  histologische 
Untersuchung  Dürens  (1921)  bei  einem  Kinde  von  10  Monaten.  Bei  der 
Gelenkaplasie  fand  Düren  an  der  Stelle,  wo  das  Mittelgelenk  sein  sollte, 
am  Mittelfinger  unmittelbar  unter  dem  Perichondrium  entsprechend 
einer  ringförmigen  Einziehung  der  äußeren  Konturen  einen  rudimentären 
Gelenkspalt,  an  der  zweiten  Zehe  nicht. 

Unsere  Fig.  325  zeigt  nach  Duken  die  Aplasie  des  Sllttelgelenkes  des 
IIT.  Fingers  im  histologischen  Bild:  ,, Entsprechend  den  normalen  Befunden  bei  dem 
Gelenkanteil  einer  Phalange,  nach  denen  sich  der  Knorpel  in  drei  Zonen  ghedert, 
. . .  läßt  sich  diese  GHederung,  wenn  auch  nicht  ganz  so  deutlich,  bei  unserem  Mißbildungs- 
bild erkennen:  die  gewissermaßen  den  unmittelbaren  Gelenkanteil  bildenden  Zellen, 

1)  arthros  (griech.)  =  Gelenk. 

2)  desmös  (griech.)  =  Band. 


Fig.  324.  Nach  Politzer  1931.  Schnitt  'durch 
das  Handgelenk  eines  80  mm  langen  menschhchen 
Embryos.  Bildimg  der  Gelenkhöhle  aus  den  Zwischen- 
scheiben. Unten  Radius,  darüber  Lunatum  xmd 
Scheibennavikulare  usw. 
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Fig.  326; 


Fig.  325.  NachDuKEN  1921:  10  Monate  altes  ?:  Anstelle  des  Grundgelenkes  des- 
Mittelfingers Knorpel,  rechts  (Pfeil)  Spalt. 

also  die  oberflächliche  Zone  beider 
Phalangenanteile,  gehen  derartig 
ineinander  über,  daß  der  Eindruck 
entsteht,  als  sei  hier  ein  quer  zur 
Fingerachse  verlaufender  Strom  im 
Knorpel  vorhanden.  Entsprechend 
diesem  Strom,  also  entsprechend 
der  Stelle  des  ausgefallenen  Ge- 
lenkes ,  finden  sich  an  beiden 
Seiten  geringe  Einbiegungen. 
Bei  Beobachtung  mit  stärkerer 
Vergröi3erung  (Fig.  326)  zeigt  sich 
ein  ganz  kleiner  Spalt,  der  seit- 
lich begrenzt  wird  durch  eine  Ge- 
websschicht,  in  die  vereinzelte 
Knorpelzellen  deutlich  erkennbar 
eingelagert  sind.  Dieser  kleine  Spalt 
entspricht  einem  Gelenkspalt,  der 
seitlich  vom  Kapselgewebe,  median- 
wärts  aber  von  Gelenkknorpel  be- 
grenzt wird. 

Entsprechend  den  Stellen,, 
wo  man  normalerweise  den  An- 
satz der  Gelenkkapsel  erwarten 
müßte,  zeigt  die  ZeUanordnunf 
sowohl  im  Knorpel  wie  auch  in 
dem  ihn  begrenzenden  Perichon- 
drium,  eine  Kurvenstellung  ge- 
nau nach  der  Art  wie  sie  von 
LuBoscH  in  einer  Reihe  von] 
Abbildungen  dargestellt  worden 
ist.  Es  läßt  sich  aus  diesen 
Befunden  also  {deutlich  das 
Gebiet  des  ausgefallenen 
Gelenkes  nachweisen.  Der 
Gelenkspalt  selbst  ist  sogar  in 
Form  eines  kleinen  Spaltes  vor- 
handen." 


Fig.  326.  Stärkere  Vergrößerung  des  Spaltes 
(<-)  in  Fig.  325. 
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Die  Aplasie  des  Grundg^eleukes  der  II.  Zehe  kennzeklinet  Duken  mifero- 
skopisch  folgendermaßen:  „Vorhanden  ist  eine  in  der  Verknöcherung  weit  vorgeschrittene 
Gmndphalanx  und  eine  in  normaler  Weise  verknöchernde  End- 
phalanx (Fig.  327).  Verbunden  sind  beide  durch  eine  konti- 
nuierUche  Knorpelbrücke,  in  der,  einer  Mittelphalanx  ent- 
sprechend, ein  kleiner  Verknöcherungsherd  liegt,  der  einer  enchon- 
dralen  Verknöcherung  entspricht ....  In  dem  Knorpelver- 
bindungsstück zwischen  diesem  enchondralen  Verknöche- 
rungsherd der  Mittelphalanx  und  der  annähernd  normal  sich 
entwickelnden  Grundphalanx  ist  der  Knorpelaufbau  wieder 
zonenartig  erkennbar,  und  zwar  hier  noch  wesentlich  schöner, 
als  an  dem  schon  beschriebenen  Finger  (Fig.  325).  Geringe  Ein- 
kerbungen an  den  Seiten,  dem  Gelenkspalt  entsprechend, 
sind  auch  hier  vorhanden,  doch  läßt  sich  eine  wirkliche  Spalt- 
bildung, auch  in  den  verschiedensten  Schnitthöhen,  nicht  nach- 
weisen. Wohl  aber  erkennt  man  beiderseits  von  der  volaren  Ein- 
kerbung wieder  die  bereits  besprochene  Kui-veneinstellung  der 
Zellen  im  Knorpel,  wie  im  Perichondrium."  (Die  Sperrungen 
sind  im  Original  nicht). 

Bei  der  Gelenkaplasie  verknorpelt  die  Zwisclien- 
zone  „in  gewöhnlicher  Weise,  liefert  also  den  Gelenk- 
anteil der  Phalangen,  die  Entstehung  des  Gelenk- 
spaltes aber  unterbleibt  entweder  ganz  oder 
der  Spalt  dringt  nicht  mehr  bis  zur  Mitte 
vor"  (Duken).  Denn  die  Differenzierung  des  in- 
differenten skelettogenen  Blastems  eines  Finger-  oder 
Zehenstrahls  in  Vorknorpel  und  daraus  in  Knorpel, 
also  die  Metaplasie  des  skelettogenen  Gewebes,  er- 
folgt bei  der  Gelenkaplasie  nicht  nur  im  Bereich 
der  späteren  Knochenelemente,  sondern  auch 
im  Bereich  der  Zwischenzone,  also  der  Stelle  der  Fig.  327.  Nach 

normalen  Gelenkbildung  teilweise  oder  ganz.  Duken  I92i:  lO^Mo- 

Dieser  Vorgang  führt  zu  einer  um  so  stärkeren  SnitfLl  irff. 
Abweichung  von  der  Norm,  je  früher  er  emsetzt.    ^ehe.  Siehe  Text. 


Fig.  328.  Stärkere  Vergrößerimg  aus  Fig.  326:  An  Stelle  des  Grundgelenks  Knorpel. 
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Bei  der  Genese  der  Assimilationshypophalangie  erscheint  statt  zwei 
getrennten  „Knorpelkernen"  für  End-  und  Mittelphalanx  überhaupt  primär 
nur  ein  „Knorpelkern".  Allerdings  markiert  sich  noch,  wie  Pfitzner  und 
Hasselwander  gefunden  haben,  die  Zwischenzone  zwischen  End-  und 
Mittelphalanx  als  eine  dich- 
tere Anhäufung  der  Knorpel- 
zellen und  eine  dadurch  be- 
dingte makroskopisch  dunk- 
lere Linie.  Bei  der  Gelenk- 
aplasie  werden  aus  dem  in- 
differenten „skelettogenen" 
Blastem  zwar  stets  noch  ge- 
trennte ,,Vorknorper'- 
dann  „Knorpelkerne"  ent- 
sprechend einer  End-,  Mittel- 
und  Grundphalanx  usw.  dif- 
ferenziert, es  bleibt  aber  stets 
ah  Zwischenzone  zwischen 
den  „Knorpelkernen"  der 
Phalangen  (sowie  im  Meta- 
und  Autopodium)  nicht  oder 
weniger  differenziertes  Bla- 
stem stehen. 

Wenn  sich  dieses  Blastem 
vollständig  in  Vorknorpel, 
dann  in  hyalinen  Knorpel 
umbildet,  um  dann  im  ex- 
trauterinen Leben  gegen 
den  Abschluß  der  W^achs- 
tumperiode  hin  der  Verknö- 
cherung (Synostose)  anheim- 
zufallen,   so   entstehen  der 

Assimilationshypophalangie 
nahestehende,  ja  schwer  oder 
kaum  von  ihr  zu  trennende 
Formen  der  Gelenkaplasie  als 
Folge  der  Umbildung  der  Zwi- 
schenzone in  eine  Compacta 
und  einen  Markraum  ohne 

jede  Grenzmarkierung  ein 
einheitlicher  Knochen  an 
Stelle  von  z.  B.  zwei  Pha- 
langen (Mittel-  und  Grund- 
phalanx). 

Das  Fehlen  der  äußeren  Konturen  der  Trochlea  und  Basis  dabei  berechtigt  nicht  zur 
Bezeichnung  „Assimilation",  wie  es  Rochlin  getan  hat,  auch  wenn  es  den  Eindruck  einer 
Assimilation  macht.  Denn  das  Wort  „Assimilation"  ist  bereits  für  Pfitzners 
Definition  vergeben  und  mit  dem  Begriff  einer  Umfornumg  ganz  bestimmter  Art 
und  Lokalisation  besetzt. 

Erfolgt  die  Umbildung  der  Zwischenzone  in  Vorknorpel  und  Knorpel 
weniger  ausgedehnt  oder  vollkommen,  so  ergibt  sich  eine  rudimentäre 
Gelenkbildung  oder  eine  Syndesmose. 


Fig.  329:  Linke  Hand. 
Fig.  329  u.  330.  Nach  Rochun  und  Simonson 
1932:  lljähr.  ?,  Tochter  des  Mannes  der  Fig.  314  u. 
315.  Pfeile:  Sync  hon  drose  entsprechend  dem  Mittel- 
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Die  ausgeprägte  Gelenkaplasie  (Synostose)  entsteht  durch 
den  Abschluß  der  Ossifikation  aus  dem  regelmäßigen  Uebergangs- 
stadium  der  Synchondrose,  wie  es  —  in  Analogie  zur  normalen  Osteo- 
genese —  für  das  frühe  Kindesalter  charakteristisch  ist  (Fig.  32^' — 335). 

Während   dieser  Zeit  läßt 
[  sich  auch  röntgenologisch 

nicht  unterscheiden,  ob 
Synchondrose  oder  Syndes- 
mose oder  rudimentäre  Ge- 
lenkbildung vorliegt,  da  all 
diese  Zustände  das  gleiche 
negative  Bild  geben. 

Da  es  bereits,  wie  erwähnt,  in 
der  normalen  Anatomie  die  Be- 
-«^^        Zeichnung  Syndesmose  mit  klarer 
Begriffsbestimmung  gibt,  erübrigte 
^       sich  für  Hestern  1934  die  Be- 
reicherung  unserer  an  lateinisch- 
griechisclien  Wortgemengsein  rei- 
flH  Ä       chen  Terminologie  mit  seinem  neuen 

J^H       Bm         m       Bastard  „Synfibrosis"  i). 

..Erbliche  Synostosen"  sind 
nur  ein  Teil  der  Gelenkaplasien. 
Diese  von  Hestern  als  Untertitel 
erwähnte  Bezeichnung  ist  also  zu 
eng  und  auch  überflüssig,  wie 
Pfitzners  seiner  Zeit  berechtigte, 
heute  überholte,  Bezeichnung 
,,Sy  mphalangie". 

Hestern  glaubte,  die  Aplasien 
der  Interphalangealgelcnke  in  fol- 
gende 4  ,, selbständige  Arten"  ein- 
teilen zu  können: 

,,1.  Gelenkhypoplasie  I.  Gra- 
des —  , minimale'  Gelenk- 
versteifung, 

2.  Gelenkhypoplasie  II.  Gra- 
des —  bindegewebige  Aus- 
füllung des  Gelenkraumes 

—  Synfibrosis, 

3.  Gelenkhypoplasie  III.  Gra- 
des —  knöcherne  Ausfül- 
lung des  Gelenkr-aiunes  — 
Phalanxsynostose, 

4.  Gelenkaplasie  (Agenesie) 

—  .ideale'  Assimilation." 
Daß  Hesterns  4.  Art  (statt 

2  Segmenten  1  Knochen  ohne 
äußere  und  innere  Segmentierung) 
nicht  als ,, ideale"  Assimilation  nach 
BocHLiN  bezeichnet  werden  darf, 
erwähnten  wir  bereits  S.  664.  Die 
3.  Art  („Gelenkhypoplasie  III.  Grades")  erweist  sich  in  Hesterns  eigenem  Wortlautals 
contradictio  in  adiecto;  denn  eine  ,, knöcherne  Ausfüllung  des  Gelenkraumes"  ist  keine  Ge- 
lenkhypo-,  sondern  -aplasie.  Wir  erwähnten  ferner  schon,  daß  man  Art  1  (rudi- 
mentäre Gelenkbildung,  also  wirkliche  Gelenkhypoplasie)  oder  2  (die  Syndesmose) 
schwer  oder  kaum  auseinanderhalten  kann. 

Die  Namengebung  ,, Aplasie  oder  Hypoplasie  der  Interphalangealge- 
lenke"  vom  Jahre  1921  ebenso  wie  Hesterns  noch  weitergehende  Differenzie- 
rung vereinfachen  wir  daher  in: ,, Aplasie  der  Interphalangealgelcnke". 

1)  Hüßte  mindestens  ,,Syinfibrosis"  heißen! 


Fig.  330:  Kechte  Hand, 
gelenk  V  und  IV,  Verengerung  des  Gelenkpalts  III 
(Synchondrose?),  Synchondrose  entsprechend  dem 
Sattelgelenk  I. 
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Der  teratogenetische  Terminationspiinkt  liegt  am  spätesten 
für  den  geringsten  Grad  der  Gelenkaplasie  im  3.  und  4.  Fetalmonat  mit 
zunehmendem  Grade  um  so  früher  bis  zur  6.  Fetalwoche,  früher  für  die 
Assimilation-hypophalangie,  ohne  daß  ich  in  der  Lage  wäre,  den  Terminations- 

punkt  für  diese  genau  festzu- 
legen. Die  Bestimmung  des 
teratogenetischen  Terminations- 
punktes  für  die  genannten  Ge- 
lenkmißbildungen ergibt  sich 
durch  einen  Vergleich  der  je- 
weiligen Mißbildungen  mit  den 
Stadien  der  normalen  Onto- 
genese, die  wir  dieser  Erörterung^ 
vorausgeschickt  haben. 

Wie  DuKEN  mit  Recht  zuerst 
ausgesprochen  hat,  sind  die  As - 
similationshy  pophalangie 
und  die  Phalangealgelenk- 
aplasie  im  Wesen  gleich  und 
abhängig  von  der  Ausdehnung^ 
des  skelettogenen  Blastems  in 
Vorknorpel  und  Knorpel  oder 
mit  anderen  Worten  von  dem 
Schicksal  der  Zwischenzonr. 

FiscHEL  vertrat  1910  und 
nach  ihm  Politzer  1931  die  An- 
schauung, daß  das  Entstehen 
einer  Brachy-  oder  Dolichopha- 
langie  im  Zusammenhang  mit 
Gelenkaplasien  oder  unabhängig 
von  solchen  darauf  beruhe,  daß 
die  Zwischenzonen  an  abnormen 
Stellen  des  Strahles  entstünden, 
richtiger  ausgedrückt,  daß  die 
,, Vorknorpelkerne"  der  Segmente 
primär  eine  abnorme  Ausdeh- 
nung hätten.  Es  ist  aber  wahr- 
scheinlicher, ja  wohl  sicher,  daß 
—  ausgenommen  die  abnorme 
Segmentierung  der  Grundpha- 
lanx bei  der  Pseudohyperpha- 
langie  (s.  bei  Brachydaktylien)  — 
die  Differenzen  in  der  Länge 
der  Segmente  erst  durch  ver- 
schiedenes Längenwachstum  ent- 
stehen. So  fand  Duken  bei  einer 
Frau  mit  Gelenkaplasie  Brachyphalangie,  bei  ihrem  Kinde,  dem  einzigen 
Objekt  histologischer  Untersuchung  (s.  S.  661  ff.),  ebenfalls  die  Gelenkaplasien, 
aber  noch  keine  Brachyphalangien,  als  das  Kind  21/9  Monate  alt  war,  wohl 
aber  Brachyphalangien  in  geringem  Grade,  als  das  Kind  im  Alter  von 
10  Monaten  starb.  —  Die  abnormen  Längenverhältnisse  der 
Strahlensegmente  entstehen  also  vorwiegend  oder  überhaupt 
erst  im  Verlaufe  des  extrauterinen  Lebens. 


Fig.  331.  Dasselbe  Mädclien  wie  Fig.  329 
u.  330,  1514  Jahre  alt:  Synostose  im  Mittel- 
gelenk V  und  IV  erwiesen.  Betr.  III  s.  Fig.  332. 
Synostose  im  KarpoMetakarpalgelenk  (Pfeil) 
zwischen  Multangulum  maius  und  Metakarpalejl. 


Ossifikationsvorgänge  bei  den  Gelenkapiasien. 
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Ossifikationsvorgänge  bei  den  Gelenkapiasien. 

Je  friilier  eine  Entwicklungsliemmung  an  einem  Skeletteil  einsetzt,  lun  so  melir 
-weicht  seine  Moi^pliologie  von  der  Norm  ab.  Das  spricht  sich  besonders  im  Vorgang  der 
Ossifikation  aus,  die  ihrerseits  wieder  eine  Folge  der  Störungen  in  der  chondrogenen 
Periode  ist.  Während  nach  Abschluß  der  Ossifikation  abnorme  Entwicklungsvorgänge 
schwerer  oder  gar  nicht  mehr  zu  erkennen  sind,  gestatten  dieses  die  Stadien  vor  allem 
der  Epiphysenossifikation.  Das  Auftreten  getrennter  Ossifikationszentren  in 
einem  einheitlichen  Knorpelstück  kann  dabei  Schlüsse  auf  eine  sogenannte  ,, Ver- 
schmelzung" zweier  Skelettstücke  schließen  lassen. 

Wie  im  Abschnitt  Brachydaktylie  erörtert  wurde,  hat  die  Mittelphalanx  der  kleinen 
Zehe  fast  nie  einen  selbständigen  Epipliysenkern,  zeigt  die  Brachymesophalangie  an  der 
Hand  mit  ihrer  Zunahme  eine  Abnahme  der  selbständigen  Epiphysenossifikation,  wii-d 
bei  der  Assimilationshypophalangie  die  Diaphysenossifikation  der  Mittelphalanx  zum 
Epiphysenkern  der  umgewandelten  ,, Endphalanx".  .Je  jünger  die  von  uns  untersuchten 


Fig.  332,  wie  Fig.  331,  aber  in  schräger  Projektion.  Das  distale  Ende  der  Grund- 
phalanx III  bildet  keine  Trochlea,  sondern  eine  ,, abgeplattete  Gelenkfläche",  welche 
jegliche  Bewegimgsmögüchkeit  ausschließt,  ohne  Synostose! 

Brachydaktylien  sind,  um  so  deutlicher  werden  uns  diese  Verhältnisse.  Umgekehrt  kann 
z.  B.  eine  Pseudohyperphalangie  des  Mittelfingers  im  Köntgenogramm  eines  Jugendüchen 
nach  Abschluß  der  Ossifikation  verschwinden. 

Die  Gelenkaplasie  entsteht  zwar  spätestens  in  der  chondro- 
genen Periode,  wahrscheinlich  schon  eher,  und  ist  im  frühesten  Kindes- 
alter an  der  Fingersteifheit  erkennbar,  die  infolge  der  Elastizität  des  hya- 
linen Knorpels  an  Stelle  der  Interphalangealgelenke  eine  charakteristische 
JFederung  zeigt:  Stadium  der  Phalangen-Synchondrose.  Erst 
wenn  der  Knorpel  der  Zwischenzone  und  die  Epiphysenfuge  ossifiziert, 
erhält  die  Gelenkaplasie  ihre  volle  Prägung,  also  bei  der  röntgenologischen 
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Untersuchung  in  der  Wachstumsperiode  (Zeit  der  2.  Streckung),  nach 
Abschluß  der  Pubertätszeit. 

Normalerweise  sind  die  Epiphysenkerne  alle  Ende  des  3.  Lebensjahres  vorhanden 
und  verschmelzen  mit  den  Diaphysen  im  Durchschnitt  bei  Mädchen  im  16.,  bei  Knaben 
im  19.  Lebensjahr. 

Bei  der  Gelenkaplasie  im  Stadium  des  im  Uebergang  von  der  Synchondrose  zur 
SjTiostose  entspricht  also  im  Röntgenbild  die  Lücke  proximal  von  einem  Epiphysenkern 
der  Stelle  der  Zwischenzone,  wie  in  der  Norm  dem  Gelenkspalt,  die  Lücke  distal  von 
dem    Epiphysenkern   der  Epi- 
physenfuge. 

DuicENs  im  Alter  von 
10  Monaten  verstorbene  Pa- 
tientin war  zu  jung,  um 
röntgenologisch  uns  Auf- 
schlüsse zu  geben.  Dagegen 
gestatten  uns  die  Röntgen- 
bilder, die  RöcHLiN  zuerst 
1928,  dann  1932  zusammen 
mit  SiMONSON  von  einem 


 i 


Fig.  333.  RöntgenbUd 
von  Fig.  316  auf  S.  657 
,,  Synchondrose"  an  den 
Pfeilen. 


Fig.  334.  Nach  Rochlin  und  Simonson  1982 : 16jähr. 
(J:  Linke  Hand:  Verschmälenmg  der  Mittelgelenkspalten 
III  und  IV,  Brachymesophalangie  V  mit  Klinodaktyüe. 
Rechte  Hand:  nur  Klinodaktvlie  V. 


Mädchen  im  Alter  zuerst  von  11  Jahren,  dann  von  lö^A  Jahren  veröffentlichte 
(Fig.  329—332  auf  Seite  664—667),  und  vor  allem  die  Skiagramme, 
die  Mestern  1934  von  einem  Manne  und  seinen  3  Kindern  machte 
(Stammbaum  Fig.  348  auf  S.  678),  Einblicke  in  den  Vorgang  der  Ossi- 
fikation bei  den  Gelenkaplasien.  Sie  müssen  uns  als  Ersatz  gelten  für 
das  Ideal  aufeinanderfolgender  Röntgenaufnahmen  bei  ein  und  demselben 
jugendlichen  Individuum  von  frühester  Kindheit  bis  zum  Wachstums- 
abschluß, wie  es  Siegert  bei  einem  Fall  von  athyi-eatischer  Entwicklungs- 
störung gelungen  ist.  Wir  müssen  also  die  morphologische  Reihe  von 
Röntgenbildern,  die  uns  4  verschiedene  Glieder  einer  FamiHe  mit  derselben. 
Gelenkaplasie  bieten,  als  verschiedene  Stadien  der  Ossifikation  hinnehmen 
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Die  ausgeprägte  Form  sehen  wir  am  Vater,  dessen  Alter  nicht  ange- 
geben ist  (Fig.  336):  sämtliche  Mittelphalangen  sind  verkürzt,  am  Klein-  und 
und  Zeigefinger  fehlt  das  Endgelenk,  beim  Ring-  und  Mittelfinger  das  Mittel- 
gelenk. Während  am  Zeigefinger  eindeutig  Gelenkaplasie  vorliegt,  kann 
man  im  Zweifel  sein,  ob  man  den  Befund  am  Kleinfinger  als  Gelenkaplasie 
oder  als  Assimilationshypophalangie  bezeichnen  soll.  Auch  durch  dieses 
Dilemma  drückt  sich  die  bei  der  formalen  Genese  erörterte  nahe  Verwandt- 
schaft der  Gelenkaplasie  und  der  Assimilationshypophalangie  aus.  Sämtliche 
Finger  machen  den  Eindruck  der  Zweigliedrigkeit.  Die  normale  Gelenk- 
stelle ist  an  allen  Fingern  im  Röntgenbild  an  den  äußeren  Konturen  er- 
kennbar, am  wenigsten  am  Kleinfinger. 


Fig.  335.  I6jähr.  ^ 
der  Fig.  334.  Linker 
Mittelf inger  in  Profil:  Ver- 
engerung des  Mittelgelenk- 
spalts, Abflachimg  der 
distalen  Epiphyse  der 
Grundphalanx  (Pfeil). 


Fig.  336— 340  nach  Mestern  1934:  Vater  und  3  Kin- 
der (vgl.  Stammbaum  Fig.  348  auf  Seite  678J.  Fig.  336: 
Vater:  Assimilationshypophalangie  V,  Aplasie  der  Mittel- 
gelenke IV  imd  III,  des  Endgelenkes  II. 


Von  den  6  Kindern  dieses  Mannes  haben  drei  durchweg  keine  Mittel- 
gelenke an  Finger  II — V,  am  Kleinfinger  Klinodaktylie,  der  älteste  Sohn 
auch  Kamptodaktyüe,  an  End-  und  Mittelphalanx  V  keinen  Epiphysen- 
schatten  und  klinisch  nur  ein  Gelenk  (Mittelgelenk). 

1.  Beim  jüngsten  der  Befallenen,  dem  6jährigen  Sohn  (Fig.  337  u.  338) 
zeigt  uns  links  der  Mittel-  und  Ringfinger  zwei  aufeinanderfolgende  Stadien 
der  Verlängerung  der  Mittelphalanxepiphyse  auf  Kosten  des  „Gelenk- 
spaltes" G  („Gelenkspalt''  sei  ein  kurzer  Ausdruck  für  „Stelle  des  normalen 
Gelenkspaltes",  da  ein  Gelenkspalt  bei  dieser  Mißbildung  ja  überhaupt  nicht 
oder  nur  unvollkommen  ausgebildet  wird  und  im  Röntgenbild  ein  wirk- 
licher Gelenkspalt  und  Knorpelgewebe  an  seiner  Stelle  das  gleiche  negative 
Bild  geben).  Am  linken  Ringfinger  ist  der  ,, Gelenkspalt"  nur  noch  haardünn 
und  am  rechten  Mittelfinger  völlig  verknöchert  ■ —  das  Vorhandensein  einer 
von  Mestern  angenommenen  Pseudoepiphyse  „P"  ist  mir  fraglich. 
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2.  Bei  der  Tochter  von  9  Jahren  ist  am  linken  Zeigefinger  (Fig.  339) 
■das  steife  Mittelgelenk  noch  nicht  verknöchert,  aber  die  Epiphysenfuge 
beginnt  zu  ossifizieren.  Am  linken  Mittelfinger  ist  der  „Gelenkspalt"  ver- 
knöchert (Pfeil)  und  die  Epiphysenfuge  zentral  ossifiziert,  am  Ringfinger  kein 
Gelenkspalt  mehr  erkennbar,  wohl  aber  äußerlich  eine  anscheinend  ringförmige 
Kerbe;  der  kleine  Finger  zeigt  Brachymesophalangie  mit  Klinodaktylie. 

3.  Bei  dem  13jährigen  Sohn  (Fig.  340)  ist  am  Finger  II,  III  und  IV 
die  Stelle  des  Mittelgelenks  noch  durch  eine  äußere  Einkerbung  gekenn- 
zeichnet, zwar  kein  Gelenkspalt  und  keine  Epiphysenfuge  mehr  erkennbar, 
aber  noch  verstärkte,  quer- 
verlaufende Linien:  auch  hier 
Brachymesophalangie. 

Symptomatik. 

Durch  die  Unmöglichkeit 
der  Fingerbeugung  im  Mittel- 
gelenk, manchmal  auch  noch 
im  Endgelenk,  fällt  die 
Gelenkaplasie  sofort  auf. 
Fig.  316  auf  S.  657  nach 
Mestern  zeigt  uns  das  auf 
den  Kleinfinger  beschränk- 
te Fehlen  des  Mittel-  und 
Endgelenkes,  besonders  cha- 
rakteristisch beim  Versuch, 
die  Hand  zur  Faust  zu 
ballen,  während  es  aus  dem 
Röntgenbild  (Fig.  333)  nicht 
zu  erkennen  ist.  In  ähnlich 
auffallender  Weise  veran- 
schaulicht uns  Fig.  317  auf 
Seite  657  nach  Mestern  die 
Aplasie  des  Mittelgelenks  V, 
IV  und  III,  Fig.  342  nach 
RocHLiN  steife  III.  und 
IV.  Finger.  Die  befallenen 
Finger  können  also  nur  im 
Metakarpophalangealgelenk  und  im  Endgelenk  — manchmal  auch  da  nicht— 
gebeugt  werden,  sie  machen  den  Eindruck  der  Zweighedrigkeit,  können  dabei 
normale  Länge  haben  oder  verkürzt  sein.  Obgleich  der  Faustschluß  unvoll- 
kommen ist,  sind  die  Träger  dieser  Mißbildung  relativ  gut  arbeitsfähig.  In 
der  Kindheit  federn  die  „steifen  Gelenke",  denn  es  sind  elastische  Knorpel- 
stäbe zwischen  den  knöchernen  Diaphysen  der  Phalangen.  Schon  vor  dem 
Beugeversuch  der  Finger  fällt  an  der  Streckseite  das  Fehlen  jeder  Hautfälte- 
lung  über  dem  versteiften  Gelenk  auf  (Fig.  341  auf  S.  672)  und  an  der  Beuge- 
seite keine  oder  nur  geringe  Faltenbildung.  Die  Haut  ist  an  den  genannten 
Stellen  auffallend  glatt  und  gespannt.  In  einem  Teil  der  FäUe  kann  man 
an  der  versteiften  GelenksteUe  die  Knochenkonturen  durchtasten,  die  dann 
das  Röntgenbild  verdeutlicht. 

Verhalten  der  Beugesehnen. 

Entsprechend  dem  von  Fingergelenken,  insbesondere  der  Mittelgelenke, 
und  der  funktionellen  Umstellung  fand  Fischel  an  den  Beugesehnen 
der  Finger  folgende  Anomalie:  die  Sehnen  des  Musculus  flexor  digitorum 


Fig.  337. 

Fig.  337  u.  338.  ßjähriger  Sohn.  Gelenk- 
spalt G.  (<-)  verknöchert  von  der  Epiphyse  der 
Mittelphalanx  aus.    P  kann  Pseudoepiphyse  der 
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communis  sublimis  (also  des  perforatus)  heften  sich  anstatt  an  der  Mittel- 
an der  Grundphalanx  an  und  zwar  nicht  nur  bei  Finger  II — IV,  sondern 
auch  bei  Finger  V.  Die  Verschiebung  der  Muskeünsertion  proximalwärts 
bei  Finger  II — IV  steht  in  Beziehung  mit  der  Unmöglichkeit  einer  Be- 
tätigung der  ossifizierten  Mittelgelenke  und  der  kompensatorisch  ver- 
mehrten Inanspruchnahme  der  Grundgelenke,  während  am  Kleinfinger 
eine  Assimilationshypophalangie  und  ein  Mittelgelenk  besteht,  allerdings 
mit  nicht  normalen  Gelenkflächen  und  dementsprechend  mit  beschränkter 
Beweglichkeit.  —  Fischels  Untersuchungen  lagen  die  ihm  konserviert 


Während  bei  den"  Brachymesophalangien  und  den  Assimilationshypo- 
phalangien  nur  verschiedene  Grade  ein  und  desselben  Prozesses  stets  an 
derselben  Phalanx  vorliegen,  finden  wir  die  Entwicklungshemmung  der 
Interphalangealgelenke,  wie  bereits  eingangs  erwähnt  wurde,  am  häufig- 
sten zwischen  Mittel-  und  Grundphalanx,  in  manchen  Fällen  z.  B.  zwischen 
Mittel-  und  Grundphalanx  III  und  IV  und  gleichzeitig  zwischen  Mittel- 
und  Endphalanx  II  und  V.  In  anderen  Fällen  sind  die  Gelenkaplasien 
kombiniert  mit  Assimilationshypophalangien,  in  wieder  anderen  Fällen 
findet  sich  die  Aplasie  beider  Interphalangealgelenke  eines  Strahles,  wieder 
andere  Gelenkaplasien  kombinieren  sich  mit  symmetrischen  Ektrodaktylien 
oder  mit  noch  anderen  Mißbildungen  größeren  Stils.  Auch  wenn  wir  diese 
großen  Variationsmöglichkeiten  berücksichtigen,  hat  Mestern  allerdings 
dann  recht,  daß  (ähnlich  wie  bei  der  Brachymesophalangie  und  Assimila- 
tionshypophalangie) der  V.  Strahl  befallen  ist,  wenn  die  Mißbildung  sich 
nur  auf  einen  Strahl  beschränkt,  daß  bei  Befallensein  mehrerer  Strahlen 
statt  des  V.  der  II.  Strahl  am  hochgradigsten  verändert  sein  kann,  daß 
von  dem  V.  oder  II.  Strahl  aus  der  Grad  der  Mißbildung  nach  den  übrigen 


übergebenen  Hände  der 
Leiche  einer  23jährigen  Frau 
zugrunde.  Nach  dem  klini- 
schen, jedoch  röntgenologisch 
nicht  kontrollierten  Bericht 
soUen  die  Füße  dasselbe  Ver- 
halten geboten  haben.  Die 
erste  anatomische  Unter- 
suchung einer  Gelenkaplasie 
beschränkten  Moutard-Mar- 
TiN  und  PissAVY  auf  den 
III.  rechten  Finger  und  die 
II.  rechte  Zehe  und  berichte- 
ten nichts  von  einer  Anomalie 
der  Muskeln  oder  Sehnen. 


Typen  der  Aplasien  der 
Fingergelenke. 


Grundphalanx  sein.  Schattenlücke  proximal  der 
Diaphyse  der  Mittelphalanx  IV  und  III  ist  Epi- 
physenUnie,  die  „Gelenkspalte". 


Fig.  33b. 


Wie  1921  Pol  an  der  Hand 
für  die  Mittelphalangen  eine  Skala 
der  Disposition  zur  Verkürzung  und 
Assimilation  (V,  II,  IV,  III  mit 
Varianten)  aufgestellt  hat,  so 
glaubte  1934  Hestern  für  die  Ge- 
lenkaplasien der  Finger  die  Dispo- 
sition s.skalaV,  IV,  III,  II  aufstellen 
zu  können  —  in  Verallgemeinerung 
z,  B.  der  Fig.  320  auf  Seite  659. 
Leider  entspricht  ein  so  einfaches 
Schema  bei  den  Gelenkaplasien 
nicht  den  Tatsachen. 


Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.   III,  i. 
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Strahlen  hin  stufenweise  abnimmt.  Ist  es  auch  nicht  möghch,  so  klar 
und  übersichtlich,  wie  bei  der  Brachymesophalangie  und  Assimilations- 


Fig.  339.  9]ahr.  Tochter.  Fig.  340.  13jähr.  Sohn. 


Fig.  341.  Fig.  342. 

Fig.  341  u.  342.  Nach  Rochlin  und  Simonson  1932:  IGjähr.  Linke  Hand:  III 
und  IV  im  Winkel  von  etwa  170*  steif,  Handfalten  zwischen  Mittel-  und  Grundphalanx 
fehlen,  Brachymesophalangie  und  Klinodaktylie  V. 

hypophalangie  eine  Tafel  der  Typen  der  Gelenkaplasien  aufzustellen,  so 
versuchte  ich  wenigstens  folgende  schematische  Uebersicht  der 
Haupttypen  der  Aplasie  der  Fingergelenke: 
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Typentafel  der  Aplasie  der  Interphalangealgelenke. 
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V,  IV,  III,  II  =  V.— II.  strahl. 

O  =  vorhandene,  x  =  verkürzte,  #  =  fehlende  Phalanx. 
O 

II  =  Assimilationshvpophalangie. 
• 

O 

I  =  Gelenkaplasie. 
O 
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Die  Gelenkaplasie  kann  sich  also  verbinden  einerseits  mit  Assimilations- 
hypuphalangie.  andererseits  mit  Ektrodaktylien  nnd  mit  noch  anderen  Miß- 
bildungen. Unsere  Fig.  34.3  nach  Politzer  zeigt  bei  Assimilationshypo- 
phalangie  V — II  eine  Gelenkaplasie  des  Mittelgelenks  am  Zeigefinger  sowie 
Brachybasophalangie  I. 


i 


Fig.  343.  Nach  Politzer  1931 :  Assimilationshypophalangie  V- — II,  Gelenkaplasie  II, 
Brachybasophalangie  I,  Subluxation  im  Metakarpophalangealgelenk  V — II. 


Vielleicht  hängt  es  mit  dem  verschiedenen  Zeitpunkt  der  Ent- 
stehung der  End-  und  Mittelgelenke  zusammen,  daß  die  Assimilations- 
hypophalangie häufiger  ist  als  die  Gelenkaplasie,  und  daß  die  Ge- 
lenkaplasien  mehr  an  den  Mittelgelenken  als  an  den  Endgelenken  lokali- 
siert sind. 


Aplasien  der  Zehengelenke. 

Finden  sich  an  der  Hand  Gelenkapiasien,  so  zeigen  sich  solche  auch  am  Fuß, 
und  zwar  gewöhnlich  in  größerer  In-  und  Extensität  —  offenbar  in  Analogie  der 
Tatsache,  daß  bereits  beim  normalen  Menschen  die   Zehen    phylogenetische  Rück- 


Gelenkaplasie  zwischen  Akro-  und  Metapodium  usw. 
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biklungsprozesse  erkennen  lassen.  Als  Beispiel  einer  Gelenkaplasie  an  den  Zehen  geben 
wir  zunächst  als  Fig.  344  den  linken  Fuß  der  von  Dukeis"  untersuchten  Frau:  die  V.  Zehe 
zeigt  Assimilationshypophalangie,  die  IV. — II.  Zehe  außer  dieser  Aplasie  der  Mittelgelenke. 
Während  also  die  kleine  Zehe  zweigliedrig  ist, 
sind  die  IV. — II.  Zehe  nur  eingliedrig,  ebenso 
wie  die  große  Zehe,  die  eine  Hypoplasie  ihres 
Interphalangealgelenkes  zeigt.  Fig.  345  u.  346 
nach  KocHLiN  und  Simonson  zeigt  ähnliche 
Befunde. 


Aplasie  der  Gelenke  des  ersten  Strahls 
zwischen  Akro-   und  Metapodium, 
diesem  und  Autopodium  und  zwischen 
dessen  Elementen. 

Eine  beiderseitige  Aplasie  des 
Interphalangealgelenkes  des  Dau- 
mens konstatierte  wohl  zuerst  Pau- 
LicKi  1887  beim  Ausmusterungsgeschäft. 
Auf  die  symmetrische  Aplasie  des  Meta- 
karpophalangealgelenkes  I  bei  gleich- 
zeitiger Gelenkaplasie  an  den  übrigen 
Fingern  wiesen  wir  bereits  hin. 

MiCHELSON   sah    1904   bei   einem  Fig.  344.    Nach  Duken  1921: 

17iährigen  Mädchen  mit  Myositis  ossi-  Assimüationshvpophaiangie  V-Il 

p.         °    Ii.-  1  •         •  Aplasie  der  Mittelgelenke  V — II  und 

ficans  multiplex  progressiva  eine  sym-  ^es  Interphalangealgelenks  I.  Frau 

metrische  Aplasie  des  Interphalan-  R.,  deren  Hand  auf  Fig.  318,  S.  657 

gealgelenkes     beider    Großzehen  abgebildet  ist. 
neben  Brachymesophalangie  V — II  und 

Assimilationshypophalangie  V  und  Brachymesophalangie  II  an  den 
Händen  (vgl.  unsere  Fig.  345  u.  346). 

Nun  hatte  Helferich  1887  und  sein  Schüler  Cahen  1891  die  Daumen- 
und  Großzehen-Brachydaktylie  in  50  Proz.  der  Fälle  von  Myositis 
ossificans  als  typische  Kombination  dieser  bezeichnet,  Lorenz  1904 
in  62  Proz.  und  Helmreich  1922  in  63  Proz. 

Nachdem  Michelson  in  der  oben  erwähnten  Ai-beit  erklärt  hatte, 
angeborene  symmetrische  Verkürzungen  beider  Großzehen,  vielleicht  auch 
noch  der  Daumen,  könnten  als  sicherer  Hinweis  auf  Myositis  ossificans 
betrachtet  werden,  diagnostisch  von  großer  Bedeutung  sein,  schreibt  Alban 
Köhler  in  allen  bisherigen  Auflagen  seines  bekannten  Handbuches:  „Sym- 
metrische Synostose  des  I.  Metakarpus  mit  der  Grundphalanx  ist  regel- 
mäßiges Symptom  der  Myositis  ossificans  progressiva."  „Symmetrische 
Synostose  der  beiden  Großzehenphalangen  ist  regelmäßig  bei  allgemeiner 
Myositis  ossificans  vorhanden.  Derselbe  Vorgang  findet  sich  analog  an 
den  Händen."  „Verkürzung  der  Mittelphalange  des  5.  Fingers  findet  sich 
bei  Fällen  von  „Myositis  ossificans  progressiva." 

Aplasien  des  Gelenkes  zwischen  dem  Metakarpale  des  Daumens 
und  Multangulum  majus  beschrieb  zuerst  1916  Revesz,  dann  1928 
RocHLiN  (Fig.  329—332  auf  S.  664ff.),  1934  Mestern,  Aplasien  des  Meta- 
tarsophalangealgelenks  I  Rochlin. 
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Koaleszenzen  von  Carpus-  und  Tarsuselementen  kommen 
nicht  allein  zusammen  mit  Aplasie  der  Phalangealgelenke  vor,  sondern 
auch  bei  Brachyphalangien  und  anderen  Hand-  und  Fußmißbildungen, 


Fig.  345  u.  346  nach  Rochlin  und  Simokson  1932  Füße  des  25iähi-.  ^  der  Fig.  319. 
Fig.  345.  Linker  Fuß:  Assimilationshypophalangie  V — II.   Aplasie  aller  Grundgelenke. 


ebenso  wie  für  sich  allein.  Als  Varietäten  hat  sie  Pfitzner  1900  und  1903 
beschrieben,  in  Zusammenhang  mit  anderen  Mißbildungen  Rieder  1899, 
FiscHEL  1909,  Pol  1921,  Hestern  1934. 


Kausale  Genese. 

Wie  Drinkwater  1917  und  nach  ihm  Gates  berichtete,  hatte  Aplasien 
der  Phalangealgelenke  John  Talbott,  Earl  of  Shrewsbury,  der  Heerführer 
im  100jährigen  Krieg  gegen  die  französische  Krone,  1429  von  der  Jung- 
frau von  Orleans  geschlagen  und  gefangen  genommen,  1453  in  der  Schlacht 
bei  Astillon  bei  Bordeaux  gefallen.  Als  1874  seine  Nachkommen  bei  Er- 
neuerungsarbeiten sein  Grab  öffneten,  fanden  sie  an  seinem  Skelett  die 


Kausale  Genese  der  Gelenkaplasien  der  Digiti. 
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Mittelgelenke  der  Ring-  und  Kleinfinger  versteift  und  verdickt,  auch  die 
Bildsäule  über  Talbotts  Grab  zeigte  entsprechende  Fingerverdickungen. 
Einen  direkten  Nachkommen  der  männlichen  Linie  dieses  Grafen  Talbott 


Fig.  346.  Rechter  Fuß.  Assimilationsliypophalangie  V — II.  Mittelgelenkaplasie  II, 
unvollständige  Aplasie  des  Interphalangealgelenks  I  bei  KeilforrafTder  Grundphalanx. 


konnte  Drinkwater  1917  untersuchen  und  die  Aplasie  der  Mittelgelenke 
an  Ring-  und  Kleinfinger  nachweisen.  Die  Fingerversteifung  wurde  in 
mehr  als  500  Jahren  durch  14  Generationen  vererbt. 

Im  gleichen  Jahre  stellte  Duncan  in  4  Generationen  einer  aus  Schott- 
land stammenden  Familie  Gelenkaplasien  als  erblich  und  dominierend 
mendelnd  fest.  Wahrscheinlich  war  von  dieser  Familie  im  Jahre  1700 
ein  Mann  nach  Amerika  ausgewandert  und  so  der  Stammvater  einer  von 
CusHiNG  bereits  ein  Jahr  zuvor  veröffentlichten  Sippe  von  28  Familien 
mit  150  Gliedern,  von  denen  78,  also  52  Proz.,  die  Mißbildungen  hatten, 
wobei  die  Extensität  bald  bei  den  A^orfahren,  bald  bei  den  Nachkommen 
stärker  war. 
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Aus  der  Arbeit  von  Hestern  bringen  wir  als  Fig.  347  und  348  zwei 
Stammbäume,  deren  Glieder  wir  in  Fig.  316  u.  336 — 340  abgebildet  haben. 

Ohne  die  dominante  Vererbung  zu  erwähnen,  gaben  Stammbäume 
in  diesem  Sinne  bereits  1852  (?)  Mercier,  1895  Moutard-Martin  und 


'6 


4 


Fig.  347.  Stammbaum  der  Familie  Sch.  nacli  Hestern  1933:  Glied  9  ist  in  Fio.  31tj 
auf  S.  6bl  und  Fig.  333  auf  S.  668  wiedergegeben.  Die  Eingekreisten  sind  klinisch  und 
röntgenologisch  untersucht. 


PissAVY  und  1901  Walker.  Die  von  Walker  veröffentlichte  Sippe,  deren 
Stammbaum  wir  als  Fig.  349  wiedergeben,  interessiert  besonders  durch  das 
Vorkommen  mehrerer  Typen  innerhalb  derselben  Familie  und  ihrer  Kombi- 
nation nicht  allein  miit  Assimilationshypophalangien,  sondern  auch  mit 
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Fig.  348.  Stammbaum  der  Familie  0.  nach  Hestern  1933:  3  =  Fig.  336  auf  S.  669, 
8  =  Fig.  340  auf  S.  672.  10  =  Fig.  339  auf  S.  672,  12  =  Fig.  337  u.  338  auf  S.  670/71. 
Die  Eingela-eisten  sind  klinisch  und  röntgenologisch  untersucht. 


Ektrodaktylien.  Wir  lassen  daher  als  Fig.  350 — 353  einige  Abbildungen  aus 
der  WALKERschen  Arbeit  folgen.  Aehnliche  Verhältnisse  zeigt  Dreys  Arbeit 
aus  dem  Jahre  1912. 

Das  Auftreten  der  Aplasie  der  Mittelgelenke  einerseits  in  ihrem  höchsten 
Grade  ohne  jede  Brachomesophalangie,  andererseits  bei  ihrer  Lokalisation 
am  IV. — II.  Strahl  zusammen  mit  Brachymesophalangie  und  Assimi- 
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lationshypophalangie  V  spricht  für  eine  gewisse  Unabhängigkeit  dieser 
Mißbildungen  voneinander,  aber  auch  wieder  für  eine  Zusammengehörig- 
keit. Darauf  weisen  auch  die  Erblichkeitsverhältnisse  hin,  wie  sie  vor  allem 
in  der  von  Walker  veröffentlichten  Sippe  auffallen.  Ob  diesen  phäno- 
typisch verwandten,  dabei  voneinander  verschiedenen  Merkmalen  ein  oder 
mehrere  Gene  zugrunde  liegen,  darüber  können  wir  nur  Vermutungen  haben. 


1.  / 

A 

2.  '/ 

A 


1/  1/  I  !/  1/ 
f?     y?     +  A? 


4.  /  /  1/      1/  I 

•  •         •   o  o 

II  IIa  V  + 


I     I     k  |,     1/     I  !  i/  1/ 

•  •••0©  ®®®5 

+  +   IX   V               +  +  + 

V  IX 


Fig.  349.    Stammbaum  nach  Walker  1901. 

O  =  normal.  —  =  5  Individuen. 

#  =  mit  Fingermißbildung. 

^  =  nicht  ganz  sicher,  ob  mit  Fingermißbildung. 

A  =  steife  Fingergelenke,  nichts  Näheres  bekaimt. 

A  ?  =  unsicher,  ob  mit  steifen  Fingergelenken  behaftet  oder  nicht. 

II,  IIa,  V,  IX,  IXa  =  Hände  entsprechend  Typus  II— IXa  der  Typentafel. 

V  ?  =  imsicher,  ob  Hände  nach  Typus  V  der  schematischen  Tafel. 


Berta  Aschner  denkt  an  einen  größeren  zusammengehörigen  Genkomplex, 
welchem  ,,de  norma  die  Aufgabe  zufiele,  die  richtige  Längsgliederung  der 
einzelnen  Fingerstrahlen  zu  gewährleisten.  Störungen  in  diesem  Teil 
des  Genotypus  können  zur  Verkürzung  bis  zum  Verschwinden  (Assimilation) 
von  Phalangen,  zur  selbständigen  Abtrennung  neuer  Phalangen  (Hyper- 
phalangie),  zum  Schwinden  der  zwischen  den  Phalangen  eingeschalteten 
Gelenke  und  schließlich  auch  zum  Fehlen  peripherer  Phalangen,  zum  End- 
defekt führen." 
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Fig.  351.  Au¥  (Ifi-  4.  Generation  cJ  H  (vgl.  Typentafel  S.  673). 
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Fig.  353.  Aus  der  5.  Generation  ?  IX  (vgl.  Typentafel  S.673). 
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Berichtigungen 

zu  Schwalbe  und  Gruber,  „Morphologie  der  Mißbildungen  des  Menschen 
und  der  Tiere".  III.  Teil,  19.  Lieferung 


Beitrag  Idelberger,  „Der  angeborene  Klumpfuß" 

Seite  958,  2.  Zeile  von  unten:  nicht  1     ■  1  <^  sondern  2(5*  :  1$ 

Beitrag  Mohing,  ,,Die  sogenannte  angeborene  Hüftgelenksverrenkung" 

Leider  sind  einige  Bildunterschriften  verwechselt  worden. 
Sie  lauten  richtig : 

Fig.  R.  Beckenübersicht  eines  12  Monate  alten  Kindes.  Links  ist  das  Pfannen- 
dach steil.  Eer  Schenkelkopf  steht  im  Gegensatz  zu  rechts  weit  ab.  Be- 
•ginnende  Subluxation.  Rechtes  Hüftgelenk  normal. 

Fig.  14.  Oben:  Normale  Beckenübersicht  eines  14  Monate  alten  Kindes. 
Unten:  Beckenübersicht  eines  10  Monate  alten  Säuglings.  Das  Pf  armen - 
dach  ist  beiderseitig  steil.  Die  Schenkelköpfe  sind  nach  lateral  und  cra- 
nial verschoben.  -  Doppelseitige  Hüftluxation. 

Fig.  15.  Ideales  Frühergebnis  einer  doppelseitigen  Hüftgelenksverrenkung. 
Unten:  Bild  vor  der  Behandlung.  Typische  doppelseitige  Hüftgelenksver- 
renkung. (14  Monate  alter  Säugling.)  Oben:  Dasselbe  Kind,  7  Jahre  alt. 
Beiderseitig  ideale  Skelettverhältnisse. 

Fig.  16.  Unten:  Alte  rechtsseitige  Hüftgelenksverrenkung.  Der  kleine 
deformierte  Schenkelkopf  steht  weit  oberhalb  der  alten  Pfanne  und  hat 
sich  eine  neue  Gelenkpfanne,  eine  Nearthrose  gebildet.  Links :  Arthrosis 
def .  des  Hüftgelenks,  wahrscheinlich  nach  Dysplasie.  Oben;  Spätzu- 
stand einer  doppelseitigen  Hüftgelenksverl  enkung  bei  einer  45  jährigen 
Frau.  Beide  Schenkelköpfe  sind  schwer  deformiert,  die  Gelenkspalte  als 
Zeichen  des  abgeschliffenen  Gelenkknorpels  verschmälert.  Beiderseitig  er- 
hebliehe arthrotische  Veränderungen. 


Mißbildungen  der  Extremitäten 


Hyperdaktylie  (Polydaktylie),  Diplocheirie  und  Diplopodie, 
Hypermelie,  Oligodaktylie  und  Defekte  von  Röhrenknochen 

I.  Teil 

Von  Rudolf  Pol  f,  Kassel 


Geschichtliche  Vorbemerkungen 

„Die  älteste  bekannte  Angabe  von  Mehrzahl  der  Finger" 

—  so  berichtet  der  Wiener  Anatom  Joseph  Hyrtl  im  zweiten  Band  seines  „Hand- 
buchs der  topographischen  Anatomie",  4.  Aufl.,  1860  —  „findet  sich  im  Alten  Testa- 
ment, 2.  Samuel,  21.  V.  20",  also  etwa  um  300  v.  u.  Zt.:  ,,Und  es  erhob  sich  noch 
ein  Krieg  zu  Gath.  Da  war  ein  langer  Mann,  der  hatte  sechs  Finger  an  seinen  Händen 
imd  sechs  Zehen  an  seinen  Füßen,  und  dieser  war  geboren  zu  Rapha." 

Ebenfalls  um  300  v.  u.  Zt.  erwähnt  Megasthenes,  Gesandter  des  Seleukos  I. 
bei  dem  indischen  König  Sandrokottos  in  Palibothra  am  Ganges  in  einem  seiner 
vier  in  griechischer  Sprache  verfaßten  Bücher  ,,Indica",  daß  auf  dem  Berge  Nulo 
in  Indien  die  Menschen  nach  rückwärts  gedrehte  Füße  mit  acht  Zehen  hatten.  Ob- 
gleich Megasthenes'  Berichte  zum  Teil  in  den  Bereich  der  Fabel  gehören,  erwähnt 
ihn  —  nach  Cesaee  Tarufb'!  (1885)  Gajus  Plinius  SecüNDUS  der  Ältere,  f  79, 
im  7.  seiner  37  Bücher  der  ,, Naturgeschichte"  (,, Naturalis  historia")  im  14.  Kapitel 
im  unmittelbaren  Anschluß  an  seinen  Satz :  Bei  den  Griechen  gab  es  Polydaktylie 
in  demselben  Maße,  wie  es  verdrehte  Füße  gab. 

Und  im  43.  Kapitel  seines  11.  Buches  sagt  Plinius  :  Einige  Menschen  haben 
sechs  Finger  an  den  Händen.  Wir  wissen,  daß  aus  diesem  Grunde  zwei  Töchter 
des  Patriziers  C.  Oratius  ,,S  e  d  i  g  i  t  a  e"  genannt  wurden  und  ebenso  nach  dem 
sextus  digitus  der  bedeutende  Dichter  Vulcatius  auch  ,,Sedigitus"  hieß. 

Nach  der  Uberlief ermig  hatte  der  Apostel  Jakob  an  der  einen  Hand  sechs  Finger. 
Daher  hatte  auf  Leonardo  da  Vincis  berühmten  Abendmahl  aus  den  Jahren  1496/97 

—  wie  weiter  Taruffi  mitteilt  —  ein  unbekannter  Restauratur  der  linken  Hand 
des  Apostels  einen  6.  Finger  zugefügt,  bis  1810  Giuseppe  Bossi  den  Irrtum  dahin 
berichtigte,  daß  Jacobus  an  der  rechten  Hand  einen  überzähligen  Finger  hatte 
und  daß  diesen  auf  dem  Cenacolo  die  Zeit  zerstört  hätte. 

Da  überzählige  Finger  die  Form  der  Hand  verunstalten  können  —  so  etwa  fährt 
Taruffi  fort  — ,  sind  sie  schon  früh  Gegenstand  der  chirurgischen  Behandlung  ge- 
worden. Schon  der  alexandrinische  Arzt  Pavilus  von  Aegina  (Paulos  Aiginetes)  ent- 
fernte in  der  zweiten  Hälfte  des  7.  Jahrhunderts  n.  Chr.  überzählige  Finger. 

In  unserem  ,,Brachydaktylie  (Akrochondrodyplasie)"  überschriebenen,  1937  er- 
schienenen Abschnitt  erwähnten  wir  kurz  bei  der  Braehytelephalangie,  insbesondere 
am  Daumen  (,, Kurzer  Daumen")  auf  Seite  627  den  württembergischen  Grafen  Ul- 
rich I.  ,,mit  dem  Daumen"  nach  Hermann  Vierordt,  ,, Medizinisches  aus  der  Ge- 
schichte" (3.  Aufl.,  Laupp-Tübingen  1910).   Über  ihn  lesen  wir  folgendes: 

,,Der  Beiname  ,mit  dem  Daumen'  für  den  württembergischen  Grafen  Ulrich  I., 
den  Stifter,  t  25.  Februar  1265,  weist  auf  die  sichtbare  Anomalie  des  Daumens  hin, 
und  Gabelchover  spricht  davon,  daß  er  an  der  einen,  und  zwar  der  rechten  Hand, 
einen  scheinbar  größeren  Daumen  oder  einen  gespaltenen  und  gleichsam  doppelten 

44  Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  1 
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Daumen  gehabt  habe."  Hermanus  aeditivus  sive  Minoiita  ad  annum  1265  schreibt): 
„Uhicus  comes  de  Wirtenberg  antiquus  cognomine  ,mit  dem  Daumen'  obiit.  Qui 
manu  habuit  destra  pollieem  magnum."  Das  vom  Herzog  Friedrieh  (f  1608)  errich- 
tete Standbild  des  Grafen  in  der  Stiftskirche  in  Stuttgart  zeigt  in  der  Tat  den  etwas 
größeren  rechten  Daumen,  während  der  linke  normale  Dimensionen  aufweist.  SaTTLER 
spricht  ausdrücklieh  von  der  Unmöglichkeit,  die  Frage  zu  entscheiden,  ,,weil  sowohl 
ihm  als  auch  seiner  Gemahin  durch  das  eingefallene  Chorgewölbe  die  Hände  ab- 
geschlagen worden".   Es  war  dies  im  Jahr  1419. 

Gerade  in  Württemberg  findet  man,  worauf  u.  a.  O.  NAEGELr  1927  hinwies, 
die  Verbreiterung  des  Daumens  als  mehr  oder  minder  geringen  Grad  einer  Verdoppe- 
lung seines  Endgliedes,  einer  sogenannten  ,, Daumenschere"  in  Familien  Jahrhunderte 
hindurch  vererbt  und  daher  als  Ausdruck  dieses  Familiencharakters  die  Familien- 
namen: Däinnler,  Daimler,  Deimler,  Dimmler  usw.  Am  bekanntesten  wurde  wohl 
eine  dieser  Namensvarianten  durch  den  in  Schorndorf  in  Württemberg  geborenen 
Ingenieur  GoTtiiTEB  DAIMLER  (1834 — 1900),  neben  dem  Karlsruher,  späteren  Mann- 
heimer Karl  Friedrich  Ben/,  Schöpfer  des  modernen  Kraftwagens  (Daimler-Benz- 
A.G.). 

In  der  erwähnten  Geschichtsstudie  erzählt  Hermann  Vierordt,  daß  ,,Karl  VIII. 
von  Frankreich  (reg.  1461 — 1481)  6  Zehen  gehabt  und  sie  in  einer  von  ihm  erfun- 
denen besonders  breiten  Schuhform  zu  verbergen  wußte",  schickt  aber  voraus:  ,,Und 
so  weiß  ich  nicht,  ob  es  den  Tatsachen  entspricht." 

Nach  Hyrtl  a.  a.  O.  hatte  die  berühmte  Anna  von  Boulen  (Anna  Boleyn,  1507 
— 1536  (erst  Mätresse,  dann  Gemahlin  Heinrichs  VIII.  von  England)  6  P'inger  an 
der  rechten  Hand.  Wie  uns  dazu  a.  a.  O.  Hermann  Vierordt  mitteilt,  berichtet 
ein  älterer  Biograph  der  Boleyn.  George  WyatT  1818  ,,bloß  von  einem  ,light  per- 
sonal defect  in  one  of  her  finger  nails',  den  sie  übrigens  geschickt  zu  verdecken  wußte". 
Ihre  Sechsfingrigkeit  ist  daher  oft  angezweifelt  worden. 

Bereits  1499  gibt  PieüRO  dell' Argel^TA  als  Ursache  der  Sechsfingrigkeit 
—  ich  zitiere  im  folgenden  wörtlich  den  Entwicklungsmechaniker  Walter  Brandt 
1937  —  ,,eine  Erklärung  ab,  die  nirgends  in  den  wissenschaftlichen  Lehrbüchern 
bekanntgegeben  wird,  die  aber  in  Wirklichkeit  als  Ausgangspunkt  jenen  ,,spirito 
particolare"  annimmt,  den  wir  heute  zwar  auch  nicht  in  seiner  biologischen  Wesen- 
heit kennen,  nur  mit  einem  anderen  Namen,  als  ,Gen'  bezeichnen". 
(Die  Sperrungen  machte  ich.) 

Auch  das  ,, Erfolgsorgan",  das  als  sehr  potenzreich  viele  Entfaltungsmöglich- 
keiten in  sich  birgt,  und  auf  welches  dann  dieses  Gen  einwirkt,  ist  von  Pietro  dell'- 
Argelata  ersonnen:  ,, Jener  ,spirito  particolare'  verbindet  sich  mit  zwei  Materien: 
einer  in  der  regelrechten  Weise  und  erzeugt  so  den  typischen  Finger,  einer  in  zu- 
sätzlicher Weise  und  erzeugt  so  den  6.  Finger,  der  dem  typischen  nach  Qualität  und 
Form  nachsteht." 

1599  beschreibt,  wie  ebenfalls  Walter  Brandt  aufführt,  Rodigino  in  Bologna 
einen  Mann  mit  6  Fingern  und  6  Zehen. 

Angemerkt  sei  auch,  daß  einige  meinten,  Raffael  habe  im  Gemälde  der  Sixti- 
nischen  Madonna  Papst  Sixtus  II.,  den  Heiligen,  an  seiner  rechten  Hand  mit  einem 
überzähligen  Kleinfinger  ausgestattet.  Diese  Anschauung  ist  sicher  unrichtig.  Die 
Sechsfingrigkeit  ist  vorgetäuscht  durch  die  ekstatische  Haltung  der  rechten  Hand, 
die  einen  Teil  des  Kleinfingerballens  bzw.  des  ulnaren  Hohlhandraiides  fast  parallel, 
gleich  lang  und  breit  dem  angebogenen  5.  Finger  zeigt  und  so  zur  Fehldeutung  einer 
Hexadaktylie  des  Papstes  Anlaß  gab.  Vielleicht  spielte  für  das  Aufkommen  solcher 
Pseudohexadaktylie  in  Raffaels  Gemälde  auch  ein  mit  der  Zeit  entstandener  Farb- 
umschlag eine  irreführende  Rolle.  (Vgl.  A.  Philippi:  Die  großen  Maler  in  Wort  und 
Farbe,  erschienen  bei  E.  A.  Seemann  in  Leipzig  1920,  S.  26.) 

1670  prägte  der  in  Hamburg  geborene  Amsterdamer  Arzt  Theodor 
Kerckring  bei  Beschreibung  eines  Knaben  mit  6  Fingern  beiderseits 
und  10  Zehen  am  linken,  8  Zehen  am  rechten  Fuß,  das  Wort  und  den 
Begriff  der  Polydaktylie. 

Die  deutsche  Übersetzung  von  „Polydaktylos"  in  ,, Vielfinger"  erkennen  wir, 
worauf  Hyrtl  hinwies,  in  dem  Namen  ,,der  im  Mittelalter  bekannten  Familie  der 
.Bilfinger',  auch  ,Bülffinger'  ".  Wie  Daimler  stammt  übrigens  auch  der  Philosoph 
Georg  Bernhard  Bilfinger  aus  dem  Schwabenland  (geboren  1693  in  Cannstatt). 
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In  unseren  einleitenden  kurzen  Ausblicken  auf  Sage  und  Geschichte 
erwähnten  wir  bereits  eine  Verbreiterung  der  Endphalange  des  Daumens 
als  geringsten  Grad  einer  Polydaktylie.  Nun,  wenn  solche  Anomalie  bei 
einem  Menschen  vorliegt,  ja  wenn  bei  ihm  selbst  sechs  statt  fünf  Finger 
ganz  offenkundig  vorlägen,  erschiene  die  Bezeichnung  der  Vielfingerigkeit 
(statt  ,,Sechsfingerigkeit")  etwas  pleonastisch  und  übertrieben. 

Gilt  dies  schon  für  den  Menschen  mit  seiner  kanonischen  Digiti-Zahl  5, 
so  erst  recht  für  Tiere,  bei  denen  die  Pentadaktylie  in  der  Phylo- 
genese eine  Rückbildung  erfahren  hat.  So  erhielten  sich  bei  den  Vögeln 
4  Strahlen  (im  Lauffuß  des  Straußes  noch  weniger),  unter  den  Säugetieren 
ebenfalls  -4  Strahlen  bei  Schwein  und  Rind,  wobei  die  beiden  Randstrahlen  II  und  V 
beim  Rind  eine  stärkere  Reduktion  als  beim  Schwein  zeigen,  beim  Pferd 
gar  nur  eine  Zehe,  die  III.,  während  Strahl  II  und  IV  bis  auf  die  als  ,, Griffel- 
beine" bezeichneten  Metacarpalia,  Strahl  I  und  V  völlig  verschwunden  sind. 

Die  Vermehrung  von  Fingern  oder  Zehen  über 
die  für  eine  Spezies  typische  Zahl  hinaus  erhielt 
daher  längst  die  zweckmäßigere  Namengebung  iiperdaktylie''',  also 
„M  ehrfingrigkeif'  oder  ,,M  e  h  r  z  e  h  i  g  k  e  i  t"  —  im  Gegen- 
satz zur  ,,H  y  p  0  daktylie"  [gewöhnlich  ,,E  k  t  r  o  daktylie"^)  genannt], 
also  der  Folge  einer  Hypoplasie,  einer  mangelhaften  Bildung,  dem  Fehlen 
von  Fingern  oder  Zehen. 

Diese  Benennung  ,,Ektrodaktylie"'  spielt  insbesondere  eine  Rolle  bei 
Betrachtung  der  durch  keilförmigen  Entwicklungsmangel  mittlerer  Ab- 
schnitte der  Hand-  oder  Fußplatte  entstandenen  Spalthände  oder  Spalt- 
füße. 

Schließlich  ist  zur  Geschichte  über  die  Feststellung  und  Ausdeutung 
hypermelischer  Anomahen  zu  bemerken,  daß  seit  Anfang  dieses  Jahr- 
hunderts die  Hilfe  der  Betrachtung  mit  Röntgenstrahlen  der  Forschung 
in  diesem  Feld  der  Teratologie  außerordentlich  dienstlich  wurde. 

Hypermelie  und  Hyperdaktylie  bei  Amphibien  in  freier  Natur 

Bei  den  Amphibien  ist  anscheinend  die  älteste  Beschreibung 
einer  Gliedmaßenmehrbildung  die  Mitteilung  eines  Frosches  mit  einem 
fünften  Bein  an  der  rechten  Schulter,  wie  sie  1744  durch  Daniel  de  Super- 
viLLE  erfolgte.  In  seiner  Analogie  des  LiN^srEschen  Systems  der  Pflanzen 
aufgestellten  Systematik  der  Teratologie  beschreibt  1832  Isidore  Geof- 
FROY- Saint- HiLAiRE  eine  Salamandra  cristata,  einen  Kammolch,  mit 
7  Zehen  am  linken  Vorderbein  und  6  Zehen  am  rechten  Hinterbein, 
1838  VAN  Deen  einen  sechsfüßigen  Wasserfrosch,  1840  in  Straß- 
burg VAN  DER  HoEVEN  eincu  hyperdaktylen  Frosch  und  Salamander, 
1841  in  Breslau  Otto  einen  fünffingrigen  Axolotl,  1849  in  Paris  Rayon 
einen  mehrfingrigen  Triton  und  Brown-Sequard  eine  weitere  Hyper- 
daktylie, 1853  d'Alton  ebenfalls  eine  überzählige  Extremität. 

M  ,,E  k  t  r  o  d  a  k  t  y  1  i  e"'  wird  nicht  nur  im  Sinn  der  endogen  bedingten 
Hypodaktylie  verwendet.  ,,Ektroma"  ist  gleichbedeutend  mit  Fehlgeburt,  d.h.  mit 
einer  verunstalteten  Frucht.  So  findet  man  das  Wort  ,,ektrodaktyr'  gebraucht  für 
Finger-Mißbildungen,  die  den  Eindruck  der  endogen  oder  exogen  bedingten  Ver- 
stümmelung machen.  Natürlich  ist  es  richtiger,  im  Fall  exogener  Verstümmelung 
von  ,, Peromelie"  zu  sprechen  (,,peros"  =  verstümmelt).  Übrigens  ist  auch  der  Wort- 
laut ,, Hypodaktylie"  mehrdeutig.  Handelt  es  sich  um  eine  Verringerung  der  Finger- 
zahl, dann  empfiehlt  es  sich,  die  Bezeichnung  ,, Oligodaktylie"  (,,oligos"  =  wenig) 
zu  gebrauchen. 

44* 


686 


Kapitel  VII 


Gerade  bei  den  Amphibien  finden  wir  wlegentlich  in  der  freien  Natur 
weniger  Hyperdaktylien,  als  vielmehr  H  y  p  e  r  m  e  1  i  e  n  ,  d.  h.  ganze 
überzählige  Gliedmaßen  oder  Gliedmaßengiirtel  in  der  Ein-  oder  Zweizahl. 

Bemerkenswert  erscheint  Dumerils  Mitteilung  (1867),  daß  Ajlex- 
ANDEK  VON  HuMBOLDT  unter  Seinen  zahlreichen  für  seine  Experimente 
über  den  Galvanismus  verwendeten  Fröschen  kein  einziges  Monstrum 
verzeichnet,  daß  er  selbst  in  mehr  als  15  Jahren  unter  den  drei-  oder  vier- 
tausend jährlich  als  Futter  für  den  Zoologischen  Garten  des  Museum 
d'histoire  naturelle  de  Paris  verwendeten  Fröschen  nur  ein  einziges  hyper- 
meles  Exemplar,  eine  Rana  viridis,  gefunden  habe. 

Gegenüber  den  Hypermelien  bei  R  a  n  i  d  e  n  treten  an  Zahl  und 
Grad  die  Hypermeliefälle  bei  U  r  o  d  e  1  e  n  zurück. 

Aus  einer  Reihe  von  Mitteilungen  ist  nur  die  äußere  Form  der  akzes- 
sorischen Gliedmaßen  zu  entnehmen;  man  findet  dies  mehrmals  ausdrück- 
lich damit  begründet,  daß  das  Objekt  seiner  Seltenheit  wegen  für  ein 
Museum  unverletzt  erhalten  werden  mußte. 

Grundsätzlich  sind  für  überzählige  Gliedmaßen 
am  vorderen  und  hinteren  Gliedmaßengürtel  die 
Verhältnisse  dieselben.  Der  Unterschied  in  der  äuße- 
ren Form  ist  wesentlich  durch  die  Raumbedingungen  gegeben: 

Am  normalen  Schultergürtel  sind  die  Gelenke  mit  dem 
proximalen  Teil  der  freien  Extremität  weiter  voneinander  entfernt  als 
am  Becken.  Am  Gürtel  der  vorderen  Extremität  beeinflußt  daher  die 
akzessorische  Gliedmaße  meist  nur  die  betroffene  Hälfte,  steht  unter  dem 
funktionellen  Einfluß  dieser. 

Am  Becken  dagegen,  wo  außer  den  durch  dieses  selbst,  seine 
Befestigung  an  der  Wirbelsäule  gegebenen  Raumverhältnissen,  bei  den 
Anuren  im  Larvenstadium,  dauernd  bei  den  Urodelen  der  Schwanz 
als  sekundär  form-  und  stoUungsbeeinflussender  Faktor  eine  Rolle  spielt, 
werden  durch  einseitige  abnorme  P'ormbildungen  sekundäre  Veränderungen 
auch  an  den  übrigen  Teilen  hervorgerufen.  Gerade  aus  diesen  ergeben 
sich  für  das  Becken  die  hinteren  Gbedmaßenbefunde,  die  —  auf  den 
ersten  Blick  wenigstens  —  weniger  eindeutig  erscheinen  als  am  Schulter- 
gürtel. 

Deshalb  beginnen  wir  mit  der  Darstellung  der  klareren  Verhältnisse 
der  vorderen  Extremitäten. 

Während  für  die  hintere  Amphibienhypermelie  1865  Dumekil 
genauere  Angaben  mit  ausgezeichneten  Abbildungen  bringt  und  sich  da- 
mit historisch  unmittelbar  an  die  vorausgehend  aufgezählten  älteren, 
mehr  oder  minder  unvollkommenen  Veröffentlichungen  anschließt,  stam- 
men genauere  Einzelheiten  von  der  vorderen  Amphibienhypermelie 
erst  von  Torniek  aus  den  Jahren  1898  und  1901,  ebenfalls  mit  vorzüg- 
lichen Zeichnungen. 

Bei  der  folgenden  Darstellung  gehen  wir  nicht  geschichthch  vor, 
sondern  beginnen  morphologisch  mit  den  großartigsten  bekanntgewor- 
denen Überzahlbildungen,  um  bei  den  geringgradigsten  zu  enden.  Am 
Anfang  unserer  morphologischen  Reihe  steht  so  ein  vor- 
deres akzessorisches  Gliedmaßenpaar  auf  der  einen  Seite,  am  Ende  die 
historisch  eingangs  erwähnte  Mehrzehigkeit. 

Trotz  Unterschied  im  Bau  des  überschüssigen  Schultergürtels  finden 
wü-  zwei  wohlausgebildete  überzählige  Gliedmaßen  von  normaler  Größe 
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schwanzAvärts  von  der  typischen,  die  meist  etwas  kleiner  und  kopfwärts 
verschoben  ist.  Die  beiden  akzessorischen  Gliedmaßen  erscheinen  gegen- 
seitig symmetrisch  wie  ein  Implantat  eines  vorderen  Gliedmaßenpaares 
auf  die  linke  oder  rechte  typische  Schultergegend.  Entwicklungshemmung 
der  typischen  Scapula  oder  Episcapula  geht  proportional  dem  Grad  der 
Ausbildung  des  überzähligen  Schultergürtels.  Dabei  kann  eine  Ver- 
schmelzung zwischen  Teilen  untereinander  oder  mit  typischen  Knochen 
vorhanden  sein. 

In  unserer  morphologischen  Reihe  verzeichnen  wir  folgende  Befunde 
am  akzessorischen  Schultcrgürtel  und  am  typischen,  falls  dort  eine  Ab- 
weichung vorhanden  ist: 

Hypoplasie  der  typischen  Scapula  (Fehlen  der  Episcapula),  zwei 
große  überzählige  Scapulae,  zwei  akzessorische  verschmolzene  Coracoide 
links  bei  Rana  esculenta  (Albssandrini  1854,  Ercolani  1882  ■ —  zweite 
Beschreibung  des  gleichen  Falles). 

Zwei  akzessorische  Scapulae,  die  Episcapulae  verschmolzen,  ein  über- 
zähliges Coracoid  (Präcoracoid?)  links  bei  Rana  esculenta  (Lunel  1868). 

Zwei  ekzessorische  rudimentäre  Scapulae,  ein  überzähliges  Coracoid 
rechts  bei  Rana  esculenta  (Ercolani  1882). 

Eine  akzessorische  Scapula,  zwei  überzählige  Coracoide  links  bei 
Rana  esamelica  (Mazza  1888). 

Eine  akzessorische  rudimentäre  Scapula,  zwei  überzählige  Coracoide, 
ein  aus  zwei  Knochen  vei-schmolzenes  akzessorisches  Präcoracoid  rechts 
bei  Rana  esculenta  (Tornier  1898  anatomisch,  Johnson  1901  röntgeno- 
logisch). 

ToENiEES  Skelettbefund  ist  folgender: 

Normal  ist  die  ganze  linke  Hälfte  des  Schultergürtels  und  von  der 
rechten  das  Coracoid,  das  Präcoracoid  und  der  Scapulahals  mit  dem 
typischen  Schultergelenk.  Lateral  und  kopfwärts  vom  Präcoracoid, 
senkrecht  zu  ihm  steht  die  typische  Episcapula  mit  dem  typischen  Scapula- 
körper,  sie  sind  schwanzwärts  um  ein  kleines  Knochenstück  verlängert, 
dieses  hat  auf  jeder  Seite  eine  akzessorische  Gelenkhöhle  mit  je  einem 
zum  anderen  symmetrischen,  normal  großen  und  normal  gebauten  Arm, 
ist  somit  als  akzessorische  rudimentäre  Scapula  anzusprechen.  In  diesem 
Sinne  spricht  ferner  die  noch  etwas  mehr  kaudale  Gelenkverbindung 
mit  drei,  eine  Vorwölbung  der  Haut  hervorrufenden  überzähligen  Knochen: 
zwei  mehr  ventral,  einer  mehr  dorsal  ziehend,  alle  drei  konvergierend: 
zwei  akzessorische  Coracoide  und  ein  durch  Verschmelzung  entstandenes 
Doppelpräcoracoid  +  Sternimi  (?). 

Ein  partiell  verschmolzenes  akzessorisches  vorderes  Gliedmaßenpaar 
sehen  wir  im  Schrifttum  durch  drei  Fälle  vertreten: 

Die  typische  Scapula  —  Episcapula  unverändert  —  teilt  sich  in  zwei 
Apophysen,  die  vordere  artikuliert  mit  der  etwas  kleineren  typischen 
vorderen  Gliedmaße,  die  hintere  mit  den  Köpfen  der  zwei  überzähligen 
Humeri,  diese,  in  den  Diaphysen  miteinander  verschmolzen,  haben  proxi- 
mal eine  gemeinsame  Weichteilscheide,  während  distal  zwei  getrennte 
akzessorische  Gliedmaßen  vorzuliegen  scheinen  (Rana  esculenta:  Erco- 
lani 1882). 

Eine  akzessorische  rudimentäre  Scapula,  ein  dicker  akzessorischer 
Oberarmknochen,  3  bzw.  2  ebensolche  Unterarmknochen,  8  bzw.  7  Finger 
(Rana  esculenta:  Cavanna  1879,  und  Bufo  columbiensis:  Washburn 
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1899;  gegenüber  ihm,  der  nur  eine  Extremität  annahm,  gab  erst 
O'DoNOGHTTE  1910  die  richtige  Deutung  eines  überzähligen  Gliedmaßen- 
p  a  a  r  e  s). 

Diese  drei  Fälle  stellen  gegenseitig  Übergänge  dar:  teilweise  bis  voll- 
ständige Verschmelzung  der  Humeri,  teilweise  Verschmelzung  der  Unter- 
arniknochen  verschieden  hohen  Grades,  Verschmelzung  beider  Hände. 

Eine  vordere  überzählige  Gliedmaße  sitzt  in  den  Mitteilungen  von 
Gervais  (1864),  Bassi  (1874)  und  Sutton  (1889)  meist  hinter  der  typi- 
schen, ist  annähernd  normal  und  hat  3  oder  5  oder  3  Finser. 

Genauere  Angaben  stammen  von  Tornier  (1901),  O'Donoghue  (1910) 
und  Barfueth  (1899): 

ToRNiERS  Bufo  viridis  und  O'Donoghues  Hyla  aurea  zeigen  fast  die 
gleichen  Verhältnisse:  Eechts  Präcoracoid  und  Coracoid,  Schultergelenk 
und  Scapulahals  sind  normal.  Davon  getrennt  steht  der  typische  Scapula- 
körper  mit  der  Episcapnla  senkrecht  auf  dem  typischen  Hals  oder  dessen 
Fortsetzung,  einem  kürzeren  oder  zwei  längeren  akzessorischen  Knochen 
(rudimentäre  Scapula)  mit  akzessorischem  Gelenk  und  akzessorischer 
Gliedmaße  kopfwärts  von  der  typischen.  Typischer  und  überzähliger 
Humerus  stehen  parallel  zueinander  —  von  einer  Spiegelbildlichkeit  ist 
nichts  angegeben. 

O'DoNOGHUEs  Eana  temporaria  und  Barfurths  Triton  taeniatus 
zeigen  einen  bis  auf  eine  kleine  überzählige  Pfanne  normalen  Schulter- 
gürtel. 

Je  eine  überzählige  kleine  vordere  Gliedmaße  beider  seits  zeigt 
Johnsons  Rana  palmipes  (1901),  dabei  dorsal  von  der  typischen  Schulter 
einen  überzähligen  Knochen  (Coracoid?). 

Eine  teilweise  subkutane  Lage  hat  die  überzählige 
vordere  Gliedmaße  in  der  Veröffentlichung  von  Bergendahl  (1889)  und 
Eigenmann  und  Cox  (1901):  Bei  ihnen  läuft  sie  von  der  einen  typischen 
Schulter  des  akzessorischen  Humerus  schräg  nach  vorne,  bei  B.  völlig 
unter  der  Haut  des  Mundbodens,  bei  E.  und  C.  nur  distal  in  einer  Haut- 
schlinge. Der  Unterarm  ist  in  beiden  Fällen  frei,  nach  rückwärts  gebogen 
und  mit  zweif ingeriger  Hand  endend  bei  B.,  vorwärts  gestreckt  und 
mit  fünffingriger  Hand  bei  E.  und  C. 

Das  für  sich  allein  sehr  auffallende  Bild  eines  überzähhgen  Armes 
in  der  Schlinge  bei  E.  und  C.  wird  durch  den  Befund  bei  B.  erklärt: 
auch  bei  E.  und  C.  lag  wohl  ursprünglich  der  ganze  Oberarm  subkutan. 
Durch  Druckatrophie  der  Haut  ist  dann  wohl  der  Oberarm  teilweise 
frei  geworden,  und  der  Hautverlust  am  Mundboden  hat  sich  nachträglich 
wieder  geschlossen. 

Der  BARFURTHSche  Fall  einer  vorderen  überzähligen  Gliedmaße  bei 
Triton  taeniatus  ist  meines  Wissens  der  einzige  Fall,  wo  unter  den  U  r  o  - 
d  e  1  e  n  die  Hypernielie  gut  zur  Ausbildung  kam.  Geringere  Grade 
beschreibt  Sordelli  1882  —  einen  Axolotl  mit  vorderer  rechter,  schlaff 
herabhängender  überzähliger  Gliedmaße  mit  3  Fingern,  Dumeril  1867 
beim  Axolotl  außer  Hyperdaktylien  4  Fälle  von  überzähligem  Rudiment 
einer  Hand,  eines  Unterarms  oder  Arms  am  Hand-  oder  Ellbogengelenk 
oder  kurz  darüber,  endlich  Barfurth  1894  am  Axolotl  einen  überzähligen 
Vorderarm  am  Ellbogen  mit  rudimentärer  Doppelhand. 

Für  die  H  y  p  e  r  m  e  1  i  a  posterior  bei  Amphibien  läßt  sich 
folgende  morphologische  Reihe  aufstellen : 


Mißbildungen  der  Extremitäten 


689 


Ein  überzähliges  vollständiges  Becken,  das  auch 
an  Größe  dem  typischen  fast  gleichkommt,  beschreibt  Reichenow  1908 
und  ToRNiEK  1901: 

Bei  Reichenow  stehen  bei  einer  Rana  temporaria  die  Sagittalachsen 
des  links  gelegenen  akzessorischen  und  des  typischen  Beckens  in  einem 
Winkel  von  ungefähr  150°  zueinander.  Das  normale  Becken  ist  mit  der 
Wirbelsäule  (Schwanzstummel)  um  ungefähr  30°  gegenüber  der  Norm 
nach  rechts  gedreht,  das  überzählige  außerdem  kopfwärts  verschoben 
und  mit  dem  typischen  seitwärts  verbunden.  Das  vollständige  über- 
zählige Gliedmaßenpaar  ist  nur  wenig  kleiner  als  das  typische  und  steht 
zu  ihm  annähernd  symmetrisch. 

Bei  ToRNiEES  Pelobates  fuscus  dagegen  ist  von  den  zwei  überzähligen 
Gliedmaßen  an  der  linken  Körperseite  die  rechte  mit  dem  typischen  linken 
Hinterbein  verwachsen,  und  zwar  an  den  Füßen  an  der  fibularen  Seite 
mit  einander  zugekehrten  Sohlen. 

Ein  überzähliges  hypo  plastisches  Becken  er- 
wähnen bei  Rana  esculenta  van  Deen  1838  und  Lunel  1868:  Nach  van 
Deen  sind  die  überzähligen  Ossa  ilii  ventral  der  linken  Hälfte  des  typi- 
schen Beckens  angefügt.  Entsprechend  ragen  ventral  nach  links  zwei 
etwas  kürzere  und  dünnere  überzählige  Beine  vor.  Die  Zehen  sind  links 
etwas  klein,  rechts  offenbar  sekundär  traumatisch  abgerissen. 

Eine  überzählige  Beckenhälfte  mit  einer  freien  Glied- 
maße untersuchte  bei  Amblystoma  punctatum  Winslow  1914:  Die  über- 
zähligen Teile  liegen  kopfwärts  vom  typischen  Becken  und  spiegelbildlich 
zu  seiner  entsprechenden  Hälfte.  Im  Tarsus  finden  sich  drei  Centralia, 
an  allen  fünf  Zehen  besteht  Hypophalangie.  Sonst  scheint  sich  das  über- 
zählige Bein  nicht  vom  typischen  zu  unterscheiden.  Der  WiNSLowsche 
Fall  scheint  die  einzige  bei  den  U  r  o  d  e  1  e  n  beobachtete  Beckenmehr- 
bildung zu  sein. 

Bei  den  Urodelen  fand  ich  sonst  von  geringeren  Graden  der  Hyper- 
melia  posterior  —  von  der  Hyperdaktylie  abgesehen  —  nur  noch  bei 
Camekano  (1882)  eine  Teilung  des  Femur  eines  Triton  cristatus  in  zwei 
Äste,  jeden  derselben  in  Gelenkverbindung  mit  einem  Unterschenkel, 
und  bei  Siebold  (1828)  ein  überzähliges,  zweizehiges  Fußrudiment  am 
Knie  des  einen  Hinterbeines  eines  Triton  niger. 

Äußerlich  fast  das  gleiche  Bild  wie  Winslows  Amblystoma  zeigt 
DuMEBiLS  Rana  clunata  1865:  An  Stelle  des  überzähligen  Beckens  findet 
sich  am  typischen  Becken  ein  überzähliges  Pfannenpaar  in  Form  einer 
liegenden  8,  zu  seicht  für  die  annähernd  normal  großen  Femurköpfe. 

Eine  überzählige  Hüftpfanne  ventral  genau  in  der 
Mitte  der  Symphyse  des  sonst  normalen  Beckens  zeigt  eine  Rana  halecina 
KiNGSLEYS  1882.  Ihre  frei  überzählige  Gliedmaße  hat  die  Größe  einer 
typischen  und  die  Gelenkstellungen  eines  linken  Ober-  und  Unter- 
schenkels und  die  Zehenanordnung  eines  rechten  Fußes.  Während  sie 
KiNGSLEY  als  einfaches  Bein  bezeichnet,  denkt  1906  Bender  an  die  Möglich- 
keit eines  Verschmelzungsproduktes  aus  einem  Beinpaar. 

Eine  etwas  kleinere  überzählige  Hüftpfanne  etwas  dorsal  von  der 
typischen  beschreiben  Sutton  1889  bei  einer  Bufo  vulgaris,  Dumeril 
1865  bei  einer  Rana  temporaria  und  Bender  1906  bei  einer  Rana  fusca: 

Bei  Sutton  artikuliert  rechts  akzessorisch  im  halben  Rechten  dorsal 
nach  rechts  abstehend  ein  Oberschenkel,  auch  der  Unterschenkel  er- 
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scheint  einfach,  Ober-  und  Unterschenkel  haben  die  Stellung  eines  rechten 
Beines,  der  Unterschenkel  einen  Doppelfuß  aus  4  +  3  Zehen. 

Bei  DuMERiL  besteht  der  Fuß  der  überzähligen  freien  Gliedmaße 
aus  fünf  Zehen:  sie  sind  lang  und  ungewöhnlich  angeordnet.  Dumeril 
nimmt  daher  eine  Verschmelzung  zweier  Füße  an,  und  zwar  so,  daß 
vom  einen  Fuß  die  3.  und  5.  Zehe,  vom  andern  die  4.  und  5.  Zehe  sich 
entwickelt  haben,  während  die  kleinste  Zehe  in  der  MitteUinie  des  ange- 
nommenen Doppelfußes  die  Stelle  der  sechs  fehlenden  Zehen  vertrete. 

In  dem  sorgfältig  untersuchten  BENDERschen  Fall  entspringt  eine 
sicher  einfache,  ja  etwas  rudimentäre  überzählige  Gliedmaße  vom  Aus- 
sehen einer  rechten  links  in  einer  etwas  kleineren  überzähligen  Pfanne 
nach  außen  von  der  typischen  und  steht  zwischen  beiden  typischen  Beinen 
nach  hinten.  Sie  besteht  aus  einem  in  der  Mitte  fast  rechtwinkelig  nach 
vorne  gekrümmten  Femur,  einem  mit  diesem  in  Subluxationsstellung 
befindhchen  Unterschenkelknochen  ohne  Sulcus  intermedius,  einem 
langen  proximalen,  einem  kleinen  distalen  Tarsale,  drei  Metatarsalia, 
zwei  dreiphalangigen  Randzehen  und  einer  vierphalangigen  Zehe  da- 
zwischen. 

Möglicherweise  verhalten  sich  ähnlich  folgende  Fälle: 

Thomas  1861 :  überzähliges  kleines  Hinterbein  mit  drei  Zehen,  zwischen 
Sacrum  und  Hüftgelenk  einer  gemeinen  Kröte  entspringend. 

GuETTARD  1783  und  Otto  1816:  akzessorisches  rechtes  Hinterbein 
,,en  etat  naturel"  inseriert  oberhalb  des  typischen  bei  einem  Frosch. 

Balsamo-Crivelli  1865:  wohl  aus  zweien  verschmolzene  akzesso- 
rische Gliedmaße  in  enger  Verbindung  mit  dem  linken  Hüftgelenk. 

Eine  Gabelung  des  einen  (linken)  Ilium  des  typi- 
schen Beckens  finden  wir  1867  bei  der  Rana  viridis  Dumerils  und  1901 
bei  Johnsons  Rana  halecina :  Der  ventrale  Ast  der  Bif urkation  artikuliert 
mit  dem  typischen  linken  Bein,  der  dorsale  trägt  bei  Dumeril  noch 
eine  Andeutung  einer  Pfanne,  bei  Johnsons  nach  seiner  teilweise  rönt- 
genologischen Untersuchung  nicht  (?). 

In  Dumerils  Fall  steht  zu  dem  Vorhandensein  einer  Pfanne  in  auf- 
fallendem Gegensatz  die  völlige  Femuraplasie.  Der  Unterschenkel  ist 
einfach.  Der  Fuß  hat  6  Zehen,  die  symmetrisch  sind  in  bezug  auf  eine 
zwischen  den  beiden  mittleren  liegende  Achse.  Ihre  Phalangenzahl  ist: 
3,  4,  3,  3,  4,  3;  dabei  sind  die  beiden  mittleren  Zehen  die  kürzesten.  Du- 
meril schließt  daraus  auf  die  Verschmelzung  zweier  Füße  unter  Verlust 
der  beiden  inneren  Zehen. 

Bei  Johnson  sieht  die  überzählige,  dorsal  mit  dem  Oberschenkel 
emporstehende  GHedmaße  wie  eine  einfache  linke  aus  bis  auf  den  Fuß, 
in  dem  8  Metatarsalia  mit  4  Zehenstümpfen  nachweisbar  sind. 

Fall  Dumeril  und  Johnson  zeigen  also  Ähnlichkeiten  in  bezug  auf 
Becken  und  Fuß.  Die  Verbindung  der  freien  überzähligen  Gliedmaße 
mit  dem  Becken  ist  bei  beiden  nur  ligamentös. 

Ebenfalls  einfach  ligamentös,  anscheinend  ohne  Beziehung  zum  typi- 
schen Becken,  über  das  nichts  Besonderes  vermerkt  ist,  am  Körper  be- 
festigt sind  dieakzessorischenExtremitätenrudimente 
der  Rana  palustris  von  Tuckerman  (1885)  und  der  Rana  fusca  von 
Woodland  (1908): 

Tuckermans  Fall  zeigt  weiter  Ähnlichkeit  mit  dem  von  Dumeril 
insofern,  als  hier  ebenfalls  das  Femur  fehlt  und  sich  im  dorsal  unmittel- 
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bar  zwischen  den  typischen  abgehenden  auf  ein  Drittel  verkleinerten 
Oberschenkel  nur  Sehnen,  Blutgefäße  und  Nerven  nachweisen  lassen. 
Im  Unterschenkel  findet  sich  ein  Knochen  ohne  Naht.  Die  Stelle  von 
Astragalus  und  Calcaneus  nimmt  ein  Knochen  ein.  Es  sind  zwei  diver- 
gierende Zehen  vorhanden;  die  nach  rechts  sehende  ist  länger.  Sonst 
ist  die  überzählige  Gliedmaße  weder  als  linke  noch  als  rechte  gekenn- 
zeichnet, weil  sie  in  allen  Gelenken  gestreckt  ist. 

Bei  Woodlands  Rana  fusca  hängt  etwas  medial  vom  Abgang  des 
typischen  linken  Hinterbeins  ein  kurzer  Weichteilstumpf,  an  den  sich 
zwei  getrennte  etwas  kleinere,  sonst  normal  aussehende  symmetrische 
Unterschenkel  und  Füße  anschließen. 

Die  experimentelle  Amphibienhypermelie  als  Variation 
der  Regeneration  und  ihre  Beziehungen  zur  Entwicklungsmechanik 

Zufällig  ergab  sich  erstmals  1  7  6  8  experimentell 
eine  Hypermelie  bei  den  Versuchen  über  die  einfache  Re- 
generation an  Salamandergliedmaßen  unter  den  Händen  des  großen 
italienischen  Naturforschers  Lazzaro  Spallanzani,  des  ,, Altmeisters  der 
experimentellen  Regeneration",  nachdem  1740  in  Leyden  Trembley  die 
Regeneration  überhaupt  zum  erstenmal  an  Polypen  nach- 
gewiesen hatte. 

Wir  verstehen  unter  Regeneration  die  Wiedererzeugung  verlorengegange- 
ner Körperteile  und  unter  Transplantation  die  Verpflanzimg  von  Körper- 
teilen auf  denselben  oder  einen  anderen  Organismus.  Die  Regeneration  setzt  in  der 
Regel,  die  Transplantation  stets  einen  operativen  Eingriff  voraus,  der  von  dem 
wissensdurstigen  Forscher  bei  Pflanzen  tmd  Tieren  ohne  Bedenken  ausgeführt  wird, 
der  aber  bei  dem  eigentlichen  Objekt  der  Medizin,  dem  Menschen,  nur  dann  gemacht 
werden  darf,  wenn  der  Heilzweck  ihn  erfordert  oder  wünschenswert  macht  (Bar- 
FURTH  1910). 

Erzeugt  die  Regeneration  mehr,  als  verloren 
war,  so  nennen  wir  dies  mit  Barfurth  ,,Superregeneratio  n", 
wie  sie  uns  in  der  Bildung  überzähliger  Glieder  bei  Amphibien  entgegen- 
tritt. Häufiger  ist  die  unvollständige  oder  ,,d  e  f  e  k  t  i  v  e"  Regeneration, 
die  H  y  p  0  regeneration. 

Wie  Spallanzani  experimentierte  mehrere  Jahre  später  der  Genfer 
Naturforscher  und  Philosoph  Charles  Bonnet  u.  a.  am  Triton  cristatus 
(Kammolch)  über  Regeneration  und  veröffentlichte  1777  und  1779  seine 
Ergebnisse,  entsprechend  den  Variationen  seiner  Gliedmaßenamputationen 
nach  Ort  und  Art  —  quer,  schräg,  schräg  und  längs  —  verschieden,  dar- 
unter auch  Hyperdaktylien. 

Nachdem  dann  unter  dem  Einfluß  von  Darwins  Deszendenztheorie  die  Probleme 
der  Ontogenese  gegenüber  denen  der  Phylogenese,  damit  der  morphologischen  Rich- 
tung der  vergleichenden  Anatomie  zurückgetreten  waren,  erfolgte  die  Wiederbelebung 
des  biologischen  Experimentes  im  Jahre  1883  durch  den  Bonner  Physiologen  Eduard 
Pflüger  und  den  Anatomen  Wilhelm  Roux,  damals  in  Breslau,  gleichzeitig  und 
unabhängig  voneinander  durch  Experimente  am  Froschei. 

Als  erster  verletzte  von  1882  anWiLHKLM  Roirx  systematisch  mit  einer  Nadel 
das  befruchtete,  sich  entwickelnde  Froschei  im  Ein-,  Zwei-,  Vierzellenstadium  usw., 
und  begründete  durch  seine  Experimente  die  Lehre  von  der  Regeneration 
des  Embryo,  die  1892  durch  die  Versuche  von  K.  Fiedler  und  Hans  Driesch, 
E.  B.  Wilson  und  Osk-^R  Hertwg  Korrektur  und  Ausbau  erfuhr. 

Wilhelm  Rorx  machte  1884  den  ,,kausal-analytischen  Versuch, 
dem  das  analytische  Denken  vorauszugehen  hat",  zur  Methode  einer  neuen 
Forschungsriehtung,  der  ,, Lehre  von  den  Ursachen  der  organischen  Gestaltung"  oder 
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der  „Wissenschaft  von  der  Beschaffenheit  und  den  Wirkungen  derjenigen  Kombi- 
nation von  Energien,  welche  Entwiekliuig  hervorbringen",  kurz  der  ,,k  a  u  s  a  1 - 
analytischen  Forschung  der  tierischen  Entwicklung", 
und  naimte  sie  nicht  etwa  physiologische  oder  experimentelle  Morphologie,  sondern 
,,E  ntwicklu  ngsmechani  k". 

Die  Regenerationsfähigkeit  erwies  sich  am  Ei  auch  noch  im 
Gastrulastadium,  ja  nach  funktioneller  Scheidung  in  die  Keimblätter,  aber  auch 
in  späteren  Entwicklungsstadien,  namentlich  bei  Amphibienlarven.  Allgemein  ist, 
wie  in  der  Folge  erkannt  wurde,  die  Regenerationsfähigkeit  um  so  größer, 
je  jünger  das  Individuum,  und  —  in  phylogenetischer  Parallele 
—  je  tiefer  eine  Art  in  der  Tierreihe  steht. 

Erst  Über  hundert  Jahre  nach  Spallanzanis  und  Bonnets  Experi- 
menten, im  Jahre  1894,  wurden  die  Regenerationsversuche  an  aus- 
gewachsenen Amphibien  wieder  aufgenommen,  und  zwar 
gleichzeitig  in  Mailand  und  in  Dorpat:  Piana  sah  bei  Triton  cristatus 
nach  Anlegen  eines  schrägen  Schnittes  auf  den  Carpus  oder  Tarsus  gele- 
gentlich überzählige  Digiti  entstehen,  öfter  jedoch  Nekrose  mit  nach- 
folgender einfacher  Regeneration,  äußerte  sich  jedoch  über  die  Ent- 
steliungsursachen  seiner  Hyperdaktylien  nicht.  2  Yi  Monate  später  ver- 
öffentlichte Bakfurth.  damals  in  Dorpat,  später  in  Rostock,  die  Er- 
zeugung von  Polydaktylie  bei  Triton  und  Axolotl  besonders  durch  kom- 
plizierte Amputation  des  Unterarms.  Während  Barfurth  bei  Rana 
fusca,  also  einer  Anure,  durch  quere  und  schräge  Amputation  in  ver- 
schiedener Höhe  nur  normale  Regeneration  erzielte,  erhielt  er  beim 
Axolotl  bei  querer  Amputation  über  dem  Carpus  unter  14  Tieren  bei 
zweien  statt  vierfingriger  Hände  fünffingrige,  bei  querer  Amputation 
über  dem  Carpus  und  noch  einem  tiefen  Einschnitt  durch  Radius  und  Ulna 
zentralwärts  über  der  Amputationsfläche  unter  12  Tieren  bei  einem  eine 
fünffingrige  Hand,  bei  dreien  eine  rudimentäre  Doppelhand,  nämlich  eine 
vierfingrige  und  eine  einfingrige  rudimentäre,  endlich  bei  Amputation  im 
Humerus  unter  6  Tieren  bei  zweien  eine  fünffingrige  Hand.  Durch  Bar- 
FURTHS  zweite  Operationsmethode  besonders  ,, wurde  der  Organismus  ge- 
zwungen, seine  regenerative  Potenz  nicht  an  einer,  sondern  an  zwei  — 
oder  mehreren  —  Stellen  zu  betätigen  und  durch  eine  überschüssige  Re- 
generation", die  Barfurth  damals  schon  ,Superregeneration'  nannte, 
,, überzählige  Gliedmaßenteile  zu  liefern.  Diese  experimentelle 
Herstellung  zweier  oder  mehrerer  Regenerations- 
zentren führt  zur  Superregeneration,  wenn  die  Zen- 
tren getrennt  bleiben:  fließen  sie  bald  nach  der  Verwundung 
zusammen,  so  erfolgt  ein  einfaches  Regenerat,  also  eine  einfache  Hand 
oder  die  normale  Fingerzahl". 

Dietrich  Bakfurth  darf  also  ,,das  Verdienst  beanspruchen,  als 
Erster  die  H  y  p  e  r  d  a  k  t  y  1  i  e  durch  systematisch  va- 
riierte Abänderung  der  Versuche  (quere,  schräge,  kom- 
plizierte Amputation)  hervorgerufen  und  das  Prinzip 
dieser  Bildung  erkannt  und  ausgesprochen  zu 
haben"  (Barfürth  1910). 

Von  1896  an  erfand  der  deutsche  Zoologe  Gustav  Tornier  ,, Opera- 
tionsmethoden, welche  sicher  Hyperdaktyhe  erzeugen"  (Tornier  1897) 
und  erweiterte  dadurch  die  experimentelle  Methodik  äußerst  fruchtbar. 
ToRNiERS  drei  Methoden  zur  Erzeugung  abnormer  Re- 
generation an  den  hinteren  Tritonen-Extremitäten  modi- 
fizierte dann  1911  Carl  Fritsch  für  die  vordere  n. 
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Diese  Methoden  sind  also  folgende:  1.  Keilexzision  der  2. — 4.  Zehe,  1  a)  des 
2.  und  3.  Fingers.  2.  Abtragung  aller  Zehen  bis  auf  die  mittlere  durch  zwei  schräg 
einander  symmetrische  Schnitte,  2  a)  schräge  Amputation  aller  Finger  bis  auf 
den  4.  Finger  (vorher  bereits  BoNNET),  2  b)  schräge  Amputation  aller  Finger  bis 
auf  den  1.  Finger.  3.  Abtragung  aller  5  Zehen  durch  zwei  zwischen  den  Köpfchen 
des  2.  vmd  3.  Metatarsale  beginnende  Schnitte,  3  a)  Ainputation  aller  Finger 
durch  am  Köpfchen  des  3.  Metakarpale  beginnende  divergierende  Schrägschnitte. 

Von  den  Ergebnissen  hat  alle  Torniee  nach  dem  äußeren  Befund  mitgeteilt, 
von  denen  nach  der  2.  und  3.  ToRNiERschen  Methode  1910  Ritdolf  Schmitt  das  Ske- 
lett mit  dem  Mazerations-  und  Aufhellungsverfahren,  Fkitsch  mit  dem  Rekonstruk- 
tionsverfahren nach  Serienschnitten  darstellten. 

Die  Ergebnisse  sind  kurz  folgende:  Bei  Methode  1  und  la 
erfolgt  selten  Superregeneration,  meist  defektive  Regeneration.  Bei 
Methode  2  und  3,  von  Toenier  selbst  als  sichere  bezeichnet,  und  ihren 
Modifikationen  tritt  häufig  Superregeneration  ein:  Bei  Methode  2  er- 
geben sich  bis  zu  7  Zehen;  die  überzähligen  entstehen  nach  Schmitt 
selbständig  am  tibialen  Kand,  nach  Fritsch  als  Folge  einer  Dichotomie, 
einer  Schizodaktylie.  Bei  Methode  3  entstehen  7  Zehen;  bei  Methode  3 
entstehen  nach  Schmitt  dabei  keine,  nach  Fritsch  überzähHge  Tarsalia, 
bei  Methode  3  a  spielt  Dichotomie  eine  Rolle. 

An  Stelle  der  ,,BARFURTHschen  komplizierten  Amputation"  machte 
Fritsch  ferner  am  Unterarm  einen  T-Schnitt,  d.  h.  eine  quere  Ampu- 
tation am  Carpus  und  einen  tiefen  Längsschnitt  in  den  Vorderarm  und 
erhielt  unter  50  Tritonen  meist  Nekrosen,  in  zwei  Fällen,  also  in  4  vom 
Hundert,  eine  Doppdhand,  eine  JJipIocheirie. 

Nach  der  Skelettrekonstruktion  gabelt  sich  im  einen  Fall  A  der  Unterarm  in 
zwei  Aste  mit  entsprechender  distaler  Verdoppelung  von  Radius  und  Ulna  und  endigt 
mit  einer  vierfingrigen  und  einer  äußerlich  fünf-,  in  Wirklichkeit  rudimentär,  sechs- 
fingrigen  Hand. 

Die  letztere,  schwanzwärts  gelegen,  hat  einen  Carpus  vom  Aussehen  eines 
Tarsus :  Intermedium  imd  Ulnare  sind  nicht  zu  einem  Knochen  verschmolzen,  das 
ulnare  Cirpale  der  distalen  Reihe  artikuliert  statt  nur  mit  dem  4.  Finger  auch  mit 
dem  5.,  allerdings  nur  aus  einem  Metacarpale  bestehenden  Finger.  Ulnarwärts  vom 

5.  Finger  findet  sich  noch  ein  sechster,  nur  aus  einem  rudimentären  Metacarpale 
bestehender,  anscheinend  mit  dem  proximalen  Ulnare  artikulierender  Finger.  Der 

6.  Finger  hat  zwei  Phalangen,  die  Finger  I — III  haben  nur  je  eine  Phalange,  aller- 
dings ist  die  von  Finger  III  so  lang  wie  die  beiden  des  4.  Fingers  zusammen. 

Kann  man  im  Fall  A  wirklich  von  einer  Doppelhand  sprechen,  so 
ist  im  zweiten  Fall  B  die  eine  Komponente  auf  einen  Finger  beschränkt. 

Der  Unterarm  ist  stark  verdickt  und  trägt  einen  Fingerstiunpf  kopfwärts  und 
eine  vierfingrige  Hand  schwanzwärts.  Der  Karpus  der  letzteren  hat  wieder  drei  ge- 
trennte proximale  Carpalia,  die  distalen  weichen  insofern  von  der  Norm  ab,  als  das 
sonst  nur  mit  dem  3.  Metacarpale  artikulierende  Carpale  veibreitert  ist  und  auch 
mit  dem  4.  Mittelhandknochen  in  Gelenkverbindung  steht,  das  benachbarte  Carpale 
dagegen  von  dieser  ausgeschlossen  ist.  Die  Finger  sind  annähernd  normal  an 
Größe  und  Zahl  der  Mstacarpalia  und  Phalangen,  der  erste  ist  vielleicht  etwas  redu- 
ziert. Die  Verbreiterung  des  Unterarms  beruht  darauf,  daß  der  Radius  auf  der 
äußeren  radialen")  Seite  einen  breiten  Auswuchs  hat,  der  ihn  distal  überragt  und 
hier  einen  insgesamt  aus  drei  Gliedern  bestehenden  Finger  trägt. 

Aus  dem  Vergleich  beider  Fälle  (mit  A  und  B  bezeichnet) 
folgt:  Es  entspricht  der  Verdoppelung  der  Unterarmknochen  bei  A  eine 
Gabelung  des  Radius  bei  B,  der  vierfingrigen  Hand  bei  A  die  rudimentäre 
(einfingrige)  bei  B,  der  fünffingrigen  bei  A  die  vierfingrige  bei  B.  Weiter 
werden  wir,  wenn  auch  kein  Rekonstruktionsbild  der  vierfingrigen  Hand 
bei  A  mitgeteilt  ist,  annehmen  dürfen,  daß  die  Knochen  im  Unterarm 
und  in  den  beiden  Händen  im  Fall  A  ein  Symmetrieverhältnis  zeigen, 
die  radialen  Ränder  einander  zugekehrt  sind. 
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S  c  h  e  m  a  t  i  s  c  Ii  kennzeichnen  wir  Fritschs  Fall  A :  Ulna,  Radius- 
Radius,  Ulna  (IV,  III,  II,  I— I,  II,  III,  IV,  V),  Fall  B:  Radius-Radius, 
Ulna  (I— I,  II,  III,  IV). 

Daß  das  eine  Mal  die  eine  Hand  rudimentär,  das  andere  Mal  sogar 
niehrfingerig  ist,  erklärt  sich  wohl  daraus,  daß  jeweils  die  Höhe  der 
Queramputation,  der  Ort  und  die  Tiefe  des  Längsschnitts  verschieden 
waren. 

Eine   Verdoppelung  der  Extremität  oberhalb  des  Kniegelenks  erzielte 

1897  ToRNiER  auf  folgende  Weise:  Er  amputierte  die  Hintergliedmaße 
eines  Triton  cristatus  nahe  dem  Hüftgelenk,  er  machte  also  eine  ,,hohe 
Oberschenkelamputation''  und  spannte,  nachdem  die  Amputationswunde 
sich  geschlossen,  über  die  Mitte  des  Stumpfes  einen  Faden. 
Tat  er  dies  unmittelbar  nach  der  Überhäutung,  so 
erhielt  er  folgendes  Ergebnis:  Das  proximal  einfache  Femur  spaltet  sich 
im  distalen  Teil,  während  die  Weichteile  bis  zum  Knie  einheitlich  sind. 
An  jedem  der  Femurenden  sitzt  ein  Unterschenkel  mit  zugehörigem 
fünfzehigen  Fuß,  die  Sohlenflächen  einander  zugekehrt,  beim  Schwimmen 
zangenartige  Bewegungen  gegeneinander  machend. 

Anders  fiel  das  Ergebnis  aus,  wenn  Tornier  nach  der  Über- 
häutung  noch  wartete:  Wurde  der  Faden  erst  aufgelegt,  nachdem 
sich  bereits  ein  kleiner  Regenerationskegel  gebildet  hatte,  so  kam  es 
zur  einfachen  Regeneration,  jedoch  mit  Defektbildung:  die  III.  Zehe 
fehlte,  es  entstand  also  jene  Mißbildung,  für  die  1895  Werner,  der  spätere 
Heidelberger  Otologe,  beim  Menschen  die  Bezeichnung  ,,Sp  altfuß" 
eingeführt  hat. 

Wurde  in  einem  noch  späteren  Stadium  der  Faden  aufgelegt,  so  wurde 
die  normale  Regeneration  nicht  mehr  beeinflußt. 

Im  ersten  Fall  erzeugte  —  ähnlich  wie  Barfurths  komplizierte  Am- 
putation des  Unterarms  —  der  Faden  zwei  getrennte  Regene- 
rati o  n  s  z  e  n  t  r  e  n  ,  im  zweiten  in  dem  bereits  entstandenen  einen 
Regenerationszentrum  eine  Drucknekrose  der  Anlage  der  Mittelzehe,  im 
dritten  Fall  überhaupt  keine  Wirkung  mehr. 

Die  Wiederholung  dieses  ToRNiERschen  Versuches  an  Triton  cristatus 
über  30  Jahre  später,  1926,  durch  Milojevic  und  Vlatkovic  erzielte 
unter  13  Fällen  in  zweien  eine  Doppelbildung  aus  zwei  nicht  spiegel- 
bildlichen Füßen. 

Machte  Tornier  an  Triton  1  a  r  v  e  n  oder  Axolotl  statt  hoher 
Femuramputation  und  nachfolgender  Schnürung  eine  Fraktur  oder  In- 
fraktion  oder  Inzision  oder  Thermokauterisation  des  Femurs  ebenfalls 
nahe  dem  Hüftgelenk  und  Amputation  unterhalb,  so  regenerierte  aus 
der  ersten  Wunde  eine  durch  geringere  Längsentfaltung  und  Dreizehig- 
keit  sich  als  rudimentär  erweisende  Gliedmaße,  aus  dem  Amputations- 
stumpf eine  normale  Extremität. 

Die  akzessorische  Gliedmaße  unterschied  sich  nur  durch  Zurück- 
bleiben in  der  Länge  von  der  normalen,  wenn  Tornier  folgende  Modifi- 
kation eintreten  ließ  (1901):  Das  Bein  wird  im  Knie  gebeugt,  mit  einem 
Schnitt  der  Unterschenkel  nahe  dem  Kniegelenk  schräg  abgetrennt  und 
der  distale  Teil  des  Oberschenkels  von  unten  her  inzidiert. 

Einen  Schritt  weiter  führte  das  nächste  Experiment  Torniers  (1901) 
an  der  Tritonen  1  a  r  v  e  im  Stadium  der  Extremitätenknospen:  Wenn 
über  der  Knospe  der  hinteren  Gliedmaße  mit  einer  feinen  Schere  ein 
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Einschnitt  in  Weicliteile  und  Becken  gemacht  wird,  entwickelt  sich  die 
ganze  eine  hintere  Gliedmaße  mit  ihrer  Hüftpfanne  dreifach. 

Zwei  überzählige  Beckengürtel  mit  wohlgebildeten  hinteren  Glied- 
maßen erhielt  1906Torkier  bei  Larven  von  Pelobates  fuscus  (Knoblauch- 
kröte), nachdem  er  das  eben  erwähnte  Experiment  doppelseitig 
in  einem  etwas  früheren  Stadium  ausgeführt  hatte.  Wenn  er  beide 
hintere,  eben  sichtbare  Extremitätenknospen  mit  einem  einzigen  Scheren- 
schlag in  ventrodorsaler  (frontaler)  Richtung  gleichzeitig  durchschnitt, 
erhielt  er  im  günstigsten  Fall  außer  dem  typischen  Beckengürtel  mit 
seinem  Gliedmaßenpaar  zu  dessen  beiden  Seiten  je  einen  wohlausgebil- 
deten, allerdings  etwas  kleineren,  akzessorischen  Beckengürtel  mit  Ex- 
tremitäten, also  im  ganzen  drei  annähernd  gleich  große  Becken  mit  im 
ganzen  sechs  hinteren  Gliedmaßen. 

Keine  so  glänzenden  experimentellen  Erfolge  einer  Hypermelia  po- 
sterior hatte  1910  Lissitzky  bei  der  Wiederholung  und  Modifizierung 
dieser  ToENiEKschen  Versuche  an  Larven  von  Rana  temporaria  und  escu- 
lenta  meist  späterer  Stadien. 

In  den  folgenden  Kapiteln  wird  auf  die  Bemühungen  der  Experi- 
mentatoren in  gewisse  Gesetzmäßigkeiten  teratologischer  Erscheinungen 
Einblick  zu  gewinnen,  näher  eingegangen.  Für  den  Fall  des  Menschen, 
d.  h.  für  die  an  seinen  Gliedmaßen  vielfach  festgestellten  Verhältnisse 
der  Hyperdaktylie  bis  Hypermelie,  spielen  diese  experimentellen  Er- 
scheinungen über  eine  variable  und  exzessive  Regenerationsfähigkeit  bei 
Amphibien  keine  erklärende  Rolle.  Im  Fall  der  Human-Teratologie  ist 
bei  derlei  Vorkommnissen  nach  den  erbgenetischen  Voraussetzungen  zu 
fragen. 

Frage  der  Symmetrie  von  Überschußbildungen 

Schon  vor  Tokniek  hatte  1894  Bateson  in  seinem  umfangreichen, 
reich  illustrierten  Werk:  ,, Materials  for  the  study  of  Variation.  London" 
bei  der  Darstellung  der  Überschußbildungen  im  gesamten  Tierreich,  wie 
sie  bis  dahin  in  der  Natur  bekanntgeworden  waren,  auf  die  Spiegel- 
bildlichkeit der  Mehrfachbildungen  hingewiesen  und 
dafür  Symmetriegesetze  ausgesprochen.  Toeniek  sah  diese  in 
den  Ergebnissen  seiner  Versuche  nicht  nur  bestätigt,  sondern  verdeut- 
licht; er  gab  daher  den  Symmetrieregeln  seine  Formulierung.  Wir  fassen 
sie  zusammen,  nachdem  wir  zunächst  die  Experimente  der  Entwick- 
lungsmechaniker, insbesondere  soweit  sie  Zusammenhänge  mit 
unserem  Hyperdaktyliekapitel  zeigen,  aufgeführt  haben. 

Die  Transplantation  oder  Pfropfung  ist  von  altersher  als  Methode 
zur  Veredelung  von  Obstbäumen  und  Blumen  bekannt.  Ursprüng- 
lich trennte  man  die  Transplantation  von  der  Pfropfung :  Man  verstand  unter 
Transplantation  im  engeren  Sinne  die  Verpflanzung  eines  Körper- 
teils, wenn  sein  Zusammenhang  mit  dem  Ursprungsort  durch  eine  ,, Brücke"  noch 
erhalten  blieb,  und  unter  Pfropfung  die  Verpflanzung  nach  völliger  Loslösung. 
Gewöhnlich  werden  beide  Worte  im  gleichen  Sinne  gebraucht. 

Im  Tierreich  beobachteten  1896  Sala  und  Zur  Strassen  die  Ver- 
schmelzung von  Askariseiern  zu  Riesenbildungen  und  studierten 
ihre  Entwicklungsmechanik.  Der  Heidelberger  Zoologe  Herbst  sah  in  alkalisch 
gemachtem,  kalkfreiem  Seewasser  die  Verschmelzung  von  Echinidenlarven. 
Der  Experimentalzoologe  und  Naturphilosoph  Hans  Driesch  brachte  1900  eben- 
falls in  Heidelberg  die  Vereinigung  zweier  Echinidenlarven  zu  einem  Individuum 
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dadurch  zustande,  daß  er  die  Eier  erst  durch  Scliüttehi  membranlos  machte  und 
dann  in  Lithion- Seewasser  nach  Herbst  übertrug. 

Der  Breslauer  Anatom  G.  Born  teilte  1897  Froschlarven  in  ein  Vorder-  und 
Hinterstück  und  vereinigte  sie  wechselweise  miteinander.  Er  erzielte  so  junge  Frösche, 
die  aus  Stücken  von  zwei  Larven  zusammengesetzt  waren.  Da  das  Vorderstück 
weiter  nach  hinten  reichte  als  das  Hinterstück  nach  vorne,  so  war  der  aus  beiden 
komponierte,  seltsame  Frosch  im  Doppelbesitz  einer  mittleren  Region  des  normalen 
Körpers.  Was  der  Gärtner  beim  Kopulieren  und  Okulieren  erwachsener,  aber  noch 
junger  Reiser  macht,  das  tat  Born,  indem  er  embryonale  Tierkörper  oder  -teile  mit- 
einander vereinigte  xmd  ihre  Lebensfähigkeit  dartat.  Damit  hat  Born  als  erster 
an  einem  großen  Material  die  embryonale  Transplantation  bei 
Tieren  als  möglich  erwiesen,  dazu  mit  dem  Erfolg  dauernder  Einverleibung  in 
den  Organismus,  und  sie  als  sichere  wissenschaftliche  Methode 
eingeführt.  Die  Amerikaner  Morgan  und  Harrison  bauten  dann  Borns  Experi- 
mente weiter  aus,  ebenso  der  deutsche  Zoologe  Hans  Spemann,  der  u.  a.  auch  b  i  - 
laterale  Doppelwesen  erzeugte,  indem  er  junge  Embryonen  von  Triton  taeniatus 
und  Triton  cristatus  der  Länge  nach  halbierte  und  wechselseitig  zum  Zusammen- 
wachsen brachte. 

Durch  die  experimentelle  Erzeugung  von  Amphibien- 
chimären  oder  Pfropfbastarden  angeregt,  ging  1903  der 
Heidelberger  Anatom  Braus  aus  Gegenbaubs  Schule  der  vergleichenden 

Anatomie   zur    Transplantation   von   Gliednia ßenhnospen    an   Am plühien- 

larvcn  Über  und  erfand  dabei  eine  besondere  Methodik:  Die  Extremitäten- 
knospe, die  einen  Durchmesser  von  kaum  y,  mm  und  darunter  hat, 
wird  unter  dem  BRAus-DEÜNERschen  binokularen  Mikroskop  bei  15  facher 
Vergrößerung  ausgeschält  und  verpflanzt.  Braus  experimentierte  an 
Bombinator  pachypus,  der  Bergunke  (Unke,  Feuerkröte,  Feuerunke), 
und  zwar  transplantierte  er  vordere  Extremitätenknospen  von  ihrem 
Standort  unter  dem  Kiemendeckel  an  die  Stelle  der  hinteren  Gliedmaße 
und  auf  den  Kopf.  Das  Transplantat  bildete  jeweils  eine  Vorderextremität, 
konnte  aber  auch  zwei  Gliedmaßen  hervorbringen,  die  dann 
spiegelbildlich  zueinander  waren.  Ein  Jahr  darauf  verpflanzte 
der  Florentiner  Banchi  umgekehrt  hintere  Extremitätenknospen  an  die 
Stelle  der  vorderen  unter  dem  Schutz  des  Operculums.  Hatten  all  diese 
neuartigen  Versuche  die  Erforschung  der  normalen  Ontogenese 
der  Gliedmaßen  zum  Ziel,  so  erbrachten  sie  unbeabsichtigt 
nebenher  Beiträge  zur  kausalen  Genese  der  Hypermelien. 

Mit  der  Methode  von  Braus  wurden  dann  weiter  Versuche  angestellt 
unter  Verpflanzung  meist  junger  Knospen  der  Vorder-  und  Hinter- 
extremitäten von  A  n  u  r  e  n  (Froschlurchen)  und  vor  allem  Anlagen 
jüngerer  Stadien  der  Vordergliedmaßen  von  Urodelen  (Schwanz- 
lurchen) durch  Gemilli  1906,  Harrison  1907 — 1925,  Dürken  1913, 
Dettwiller  1918—1927,  Brandt  1922—1927,  Wilhelmi  1922,  Nicholas 
1924,  G.  Hektwig  1925  und  1927,  0.  Mangold  1928,  u.  a.  m. 

Hans  Spemann  vervollkommnete  die  Methodik  der  embryonalen  Transplan- 
tation durch  besondere  Ausbildung  eines  Instrumentariums  aus  Glas, 
von  ihm  1907  für  einen  Bericht  vor  der  Stuttgarter  Naturforscherversammlung 
und  1921  für  das  Handbuch  der  biologischen  Arbeitsmethoden  (Abderhalden)  zu- 
sammengefaßt. Spemann  ermöglichte  so  die  Mikrochirurgie  der  Transplantationeii 
an  jüngsten  Keimen  mit  entsprechend  kleinen  Gliedmaßenknospen  bzw.  Organanlagen 
überhaupt.  Wie  er  experimentierten  Lewis,  Bell,  Streeter  u.  a.  m.  mit  Augen- 
anlagen, Gehörbläschen  usw.  So  fand  Hans  Spemann  dvirch  seine  glänzenden  Ver- 
suche die  Ursachen  für  die  Entwicklung  der  Organanlagen. 

Im  Gefolge  der  Deutung  der  Versuchsergebnisse  dieser  Entwicklungsmechanik 
ergaben  sich  zwei  Begriffe :  Determination  und  Induktion. 
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Die  Determination  bedeutet  „Vorherbestimmung"  der  Entwicklung  des  Orga^ 
nismus  als  Ganzes  oder  seiner  Teile  durch  in  den  Keimteilen  enthaltenen  Fähig- 
keiten, mit  anderen  Worten:  „Die  Determination  ist  ein  biologischer  Vorgang,  wel- 
cher vor  der  sichtbaren  Differenzierung  eine  Anlage  z.  B.  eine 
Gliedmaße  in  ihrer  typischen  Proportionalität  dynamisch  vorbildet"  (Brandt). 

Der  Determinationsvorgang  ,, durchläuft  eine  reversible,  eine  kriti- 
sche (Umschlags-)  und  eine  irreversible  Phase.  Innerhalb  der  ersteren 
sind  weitgehende  Abänderungen  der  prospektiven  Gestaltung  inöglich,  so  z.  B. 
Umwandlung  der  Seitlichkeit  der  Gliedmaßen.  In  der  irreversiblen  Phase  kann  kein 
äußerer  Umweltfaktor  melix  abändernd  wirken". 

Hans  Spemann  erkannte  1902  bei  seiner  experimentellen  Vereinigung  gleich- 
sinniger Gastrulahälften  vom  Triton  Orte,  von  dem  aus  organisatorische  Wirkungen 
auf  ,, indifferentes  Material"  ausgehen,  und  nannte  sie  daher  ,, Organisationszentren" 
oder  ,,0?-(7aM'<sato7'eM"  und  den  Vorgang  selbst  „Induktion"'' .  Sie  ist  also  die  Auslösung 
eines  Entwicklungsvorganges  durch  einen  äußeren  Reiz  oder  —  wieder  nach  Beandt  : 
„Die  Induktion  ist  ein  biologischer  Vorgang,  welcher  vor  der  sichtbaren  Differen- 
zierung einer  Anlage  von  außen  her  auf  diese  einwirkt  und  im  Falle  des  Vorhanden- 
seins einer  reversiblen  Determinationsphase  die  Anlage  weitgehend  bezüglich  ihrer 
späteren  Gestaltungsmöglichkeit  umstimmen  kann." 

Die  BEAUSsche  Erfindung  der  Gliedmaßentransplantation  verwendete  von 
1907  an  in  großem  Stile  der  amerikanische  Zoologe  Ross  Granville  Haeelson  — 
nicht  wie  Beaus  an  Anuren,  sondern  —  an  Urodelen,  nämlich  einer  amerikanischen 
Gattung  der  Molche,  Amblystoma  punctatum,  einem  Verwandten  des  Axolotls. 

1906  bereits  hatte  der  amerikanische  Embryologe  STEEETER  entdeckt,  daß 
die  Anlagen  ,, Ohrbläschen"  oder  ,, Gliedmaße"  als  Ganzes  zwar  determiniert  sind, 
daß  aber  gewisse  Eigenschaften,  wie  z.  B.  bei  der  Gliedmaße  links  oder  rechts  in 
einem  bestimmten  Entwicklungsstadium  noch  nicht  endgültig  feststehen. 

Haeelson  fand  nun  1921  folgendes:  Wird  im  Sehwanzknospenstadium  von 
Amblystoma  punctatum  die  rechte  Gliedmaßenknospe  auf  die  linke  Seite 
einer  anderen  Larve  verpflanzt,  aber  nicht  ,,dorsodorsal",  d.  h.  normal  orientiert, 
sondern  ,,dorsoventral",  d.  h.  unter  Drehung  der  dorsoventralen  Achse  um  180", 
.so  entwickelt  sich  diese  rechte  Gliedmaßenknospe  als  linke  Extremität. 

Die  rechte  Körperseite  induziert  also  aus  einer  reversiblen  Gliedmaßenanlage 
eine  rechte  Gliedmaße,  selbst  wenn  diese  herkunftgemäß  eine  linke  Anlage  war  — 
ähnlich  wie  der  Augenbecher  aus  dem  überlagernden  reversiblen  Ektoderm  eine 
Linse  induziert.  ,,Wie  ein  Auge  eine  Linse  braucht  und  nicht  Ektoderm,  um  funk- 
tionieren zu  können,  ein  Augenganglion  die  übrigen  Bestandteile  des  Auges  und 
keine  Antenne,  die  linke  Körperseite  eine  linke  Gliedmaße,  aber  keine  rechte,  so 
fügt  sieh  bei  allen  Induktionsvorgängen  immer  ein  neues  funktionsfähiges  System  ■ 
mit  all  den  zahlreichen  Unterbestandteilen  zu  einer  Gesamtanlage  zusammen.  Was 
zuerst  differenziert  ist,  induziert  das  noch  indiffe- 
rente, reversible,  zeitlich  nachfolgende  Syste  m.  Dieser 
synthetische  biologische  Vorgang  vollzieht  sich  ganz  gesetzmäßig."  (Gesetz  der 
spezifischen  Induktion  [Brandt  1928].) 

Harrison  bestätigte  1921  gleichzeitig  die  Ergebnisse  von  Braus, 
daß  bei  Verdoppelung  des  Transplantates  die  sekun- 
däre Extremität  das  Spiegelbild  der  primären  ist  —  zugleich  in 
Analogie  der  anders  angelegten,  im  Ergebnis  ähnlichen  ToRNiERschen 
Versuche. 

Gegenüber  unsymmetrielosen  Mehrfachbildungen  treten  die  symme- 
trischen in  den  Vordergrund.  Das  für  diese,  wie  bereits  erwähnt,  von 
Bateson  1894  erstmals  aufgestellt,  von  Tornier  1897  erneuert  und  von 
Harrison  1921  etwas  abgeänderte  Symmetriegesetz  lautet :  Die 
langen  Achsen  doppelter  und  vielfacher  Anhänge  liegen  in  einer  Ebene. 
Zwei  aneinanderliegende  Gliedmaßen  sind  nach  Struktur  und  Stellung 
Spiegelbilder,  wobei  die  Spiegelebene  den  Winkel  zwischen  den 
Längsachsen  halbiert  und  senkrecht  auf  der  gemeinsamen  Ebene  der 
beiden  Achsen  steht. 
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Theoretisch  können  die  sich  spiegelnden  Extremitäten  jede  ihrer 
Seiten  bzw.  Känder  einander  znwenden.  Von  acht  Möglichkeiten  der 
Spiegelung  überwiegen  aber,  wie  die  Erfahrung  gelehrt  hat,  bestimmte 
Spiegelebenen.  Nach  den  übereinstimmenden  Angaben  von  Harbison 
1921,  SwETT  1927  und  Brandt  1925  ist  die  radiale  b  z  w.  t  i  b  i  a  1  e 
Spiegelung  stark  bevorzugt:  Bei  Zweifachbildungen  der 
Vorderextremität  von  Emblystoma  in  den  Versuchen  von  Harrison  und 
SwETT  kommen  nach  der  Zusammenstellung  von  Swett  (1926)  auf  64 
radiale  Spiegelungen  11  ulnare,  2  dorsale  und  keine  palmare.  Wird  eine 
dritte  Extremität  gebildet,  so  folgt  diese  am  ulnaren  Rand  der  pri- 
mären Extremität  nach  vorne;  die  primäre  liegt  also  in  der  Mitte. 

Daß,  wie  wir  bereits  erwähnten,  1926  Milojevic  und  Vlatkovic  bei  Wieder- 
holungen des  ToENlEEschen  Versuches  aus  dem  Jahr  1897  keine  spiegelbildlichen 
Doppelbildungen  erhielten,  erklärt  Brandt  1937  so:  Bei  Torniee  induzierte  der 
primäre  weiter  ausdifferenzierte  Sproß  das  sekundäre,  später  entstehende  Glied- 
maßenknöspchen  im  Sinne  eines  Spiegelbildes,  bei  den  andern  beiden  Autoren  ent- 
standen aus  zwei  Regenerationszentren  gleichzeitig  zwei,  durch  einen  Faden  als  me- 
chanisches Hindernis  getrennte,  sich  gegenseitig  nicht  beeinflussende,  daher  nicht 
spiegelbildliche,  gleichseitige  Gliedmaßen. 

Das  Symmetriegesetz,  in  seiner  ursprünglichen  Fassung 
rein  deskriptiv  eben  die  Tatsachen  als  solche  in  ihrer  Gesetzmäßig- 
keit beschreibend,  erfährt  so  eine  kausale  Erklärung. 

Nach  den  Vorbildern  Harrisons  am  amerikanischen  Amblystoma  punctatum 
experimentierte  von  1922  an  Walter  Brandt,  ein  Schüler  von  Beaüs,  zunächst 
an  unserem  einheimischen  Wassermolch,  Triton  taeniatus  im 
gleichen  Entwicklungsstadium,  dem  Schwanzknospenstadium.  Was  aber  in  dieser 
Phase  beim  Amblystoma  gelang,  versagte  im  gleichen  Stadium  beim  Wassermolch, 
war,  wie  die  deshalb  ein  Jahr  darauf  von  Brandt  angestellten  Versuche  zeigten, 
bei  ihm  nur  in  einem  früheren  Stadium  möglich,  dem  der  Neurula :  Es  führt 
die  ,, heteropleurale  (Hareison),  d.  h.  andersseitige  Transplantation  [d.  h.  die  Pfrop- 
fung statt  auf  die  gleiche  (homopleurale,  i.  e.  gleichseitige)  auf  die  andere  Embryo- 
seite] zur  Inversion  der  Gliedmaße,  d.  h.  eine  rechte  Gliedmaßenanlage  entwickelt 
sich  auf  der  linken  Seite  zu  einer  linken  und  umgekehrt  bei  Amblystoma  im  Schwanz- 
knospenstadium, bei  Triton  im  jüngeren  Neurulastadium.  Trotz  des  äußerlich  sicht- 
baren verschiedenen  Differenzierungsgrades  ist  Triton  tae- 
niatus im  Neurulastadium  in  der  gleichen  Determinationsphase. 

Brandt  machte  nach  Abschluß  seiner  Triton-Experimente  (1922  bis 
1926)  in  den  folgenden  Jahren  Transplantationen  an  sechs  wei- 
teren Amphibien,  darunter  zwei  Anuren  im  Schwanz- 
knospenstadium  jüngster  Larven:  Mit  Ausnahme  einer  java- 
nischen Anure  war  er  ebenso  wie  am  Triton  bei  den  anderen  fünf,  also 
im  ganzen  bei  sechs  Amphibienarten  erfolgreich,  insbesondere  —  was 
uns  am  meisten  interessiert  —  in  der  Erzeugung  von  Mehrfach- 
bildungen, die  er  1931  und  1936  in  Parallele  zu  den  menschlichen 
Hyperdaktylien,  Diplocheirien  und  Hypermelien  setzte  und  eingehend 
zur  kausalgenetischen  Analyse  dieser  verwandte. 

Am  Skelett  der  paarigen  Extremität  unterscheiden  wir  seit  Haeckel  das  Zono- 
skelett  (Schulter-  und  Beckengürtel),  das  Stylopodium  (Oberarm  und  Unterschenkel), 
das  Zygopodium  (Vorderarm  und  Unterschenkel)  und  das  Autopodium  (Hand  und 
Fuß),  in  diesem  wieder  das  Basipodium  (Carpus  und  Tarsus),  das  Metapodium  (Meta- 
carpus  und  Metatarsus)  und  das  Acropodium  (Phalangen).  Der  radiale  bzw.  tibiale 
Rand  liegt  cephal  (=  cranial),  der  ulnare  bzw.  fibulare  caudal,"  die  Extensor- 
seite  dorsal  und  die  Flexor-  bzw.  Palmarseite  ventral.  Dem  entspricht  für  radial 
und  tibial  die  Bezeichnung  „präaxial",  für  ulnar  und  fibular  ,, postaxial". 

Bei  Triton  taeniatus,  dem  einheimischen  Wassermolch, 
erhielt  Brandt  bei  Transplantationen  an  Vervielfältigungen  einfache 
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Fingerverdoppelungen,  Fingeraufgabelungen  —  auch  Fingerverschmel- 
zungen — ,  unvollständige  und  vollständige  Handverdoppelungen,  Ver- 
doppelungen des  Unterarms  einschließlich  der  Hand,  Verdoppelung  des 
Unterarms  mit  unvollständiger  Ausbildung  des  einen  Bestandteils  dieser 
Doppelbildung,  vollständige  Verdoppelung  des  Unterarms  einschließlich 
Hand  und  zugleich  Entwicklung  eines  rudimentären,  zugespitzten  ter- 
tiären Sprosses.  Die  Gliedmaßen  Verdoppelungen  bei  Triton 
t  a  e  n  i  a  t  u  s  betrafen  also  entweder  nur  die  Hand  oder  das  Zygopodium, 
aber  n  i  e  m  als  —  unter  238  Transplantationen  —  das  S  t  y  1  o  - 
p  0  d  i  u  m. 

Für  den  im  System  so  nahestehenden  Alpenmolch,  Triton 
a  1  p  e  s  t  r  i  s  ,  sind  dagegen  Doppelbildungen  der  Gesamtglied- 
maße einschließlich  Oberarm  ebenso  charakteristisch,  wie 
für  Amblystoma  punctatum  (Harrison  1923,  Swett  1927),  wenn  auch 
manchmal  die  Verdoppelung  des  Stylopodium  unvollständig  nur  seine 
distalen  zwei  Drittel  betrifft. 

Aber  nicht  bei  allen  Alpenmolchlarven  findet  sich  der  proximale 
Abschnitt  der  Gliedmaßenanlage  in  der  reversiblen  Phase,  vielmehr  auch 
in  der  kritischen.  Das  zeigt  sich  natürlich  nicht  nur  bei  den  Doppelbildun- 
gen, sondern  bei  den  Transplantaten  ohne  Vervielfältigung,  indem  bei 
einem  Teil  die  andersseitige  Einpflanzung  der  Anlage  unter  Tausch  der 
dorso-ventralen  Polarität  zur  Inversion  führt,  bei  einem  anderen  Teil 
nicht. 

Noch  höhere  Vervielfältigungsgrade  erhielt  Brandt  bei  der  Geburts- 
helferkröte (Alytes  obstetricans)  und  beim  Rippenmolch 
(Pleurodeles  Waltlii),  hier  bis  zu  vollkommener  Dreifachbildung  der  Ge- 
samtgliedmaße mit  Ausbildung  von  drei  Händen.  Diese  beiden,  im 
System  so  weit  getrennten  Amphibienarten,  Anure  und  Urodele,  er- 
wiesen sich  als  ,,isodrom"  (Brandt),  d.  h.  in  der  gleichen  Phase  der  Deter- 
mination befindlich. 

Während,  wie  erwähnt,  beim  Alpenniolch  Ausbildungsgrad  und 
Seitlichkeit  —  also  Inversion  oder  nicht  —  große  Schwankungen  zeigt, 
entsteht  bei  Geburtshelferkröte  und  Rippenmolch  immer  aus  rechts- 
seitigem Material  auf  der  linken  Seite  eine  linke  Gliedmaße  und  um- 
gekehrt. 

Nach  Brandt  haben  eine  reversible  Determinationsphase  der  Glied- 
maßenanlage wahrscheinlich  sämtliche  Anuren,  Frösche,  Kröten,  Unken 
im  Schwanzknospenstadium,  sind  also  bezüglich  der  Determination  im 
Beginn  ihrer  Entwicklung  im  Rückstand  gegenüber  den  Urodelen  (Schwanz- 
lurche, Molche),  während  sie  später  wegen  ihres  ausschließlichen 
Landlebens  einen  höheren  Differenzierungsgrad  zahlreicher  Organe  er- 
reichen als  die  Urodelen.  Es  ergab  sich  also  folgende  Gesetzmäßigkeit: 

Im  gleichen  D  i  f  f  e  r  e  n  z  i  e  r  u  n  g  s  s  ta  di  u  m,  im  Schwanz- 
knospenstadium ist  der  proximale,  für  des  Stylo- 
podium determinierte  Abschnitt  der  Gliedmaßen- 
anlage in  der  irreversiblen  Phase  beim  Triton 
taeniatus,  in  der  kritischen  beim  Triton  alpestris 
und  in  der  reversiblen  bei  den  Anuren. 

Ernsv  Schwalbe  benannte  1904  in  Anlehnung  an  Fisc^hel  die  Entwicklungs- 
periode, ,,zu  der  spätestens  die  mißbildende  Ursache  eingewirkt  haben  muß", 
also  diesen  spätesten  Termin,  als  ,,teratogene  tische  Terminations- 

45  S  c  h  w  a  1  b  e  -  G  r  u  b  e  r  ,  Morphologie  d.  Mißlnldungen.  III,  1 
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Periode  oder  -  p  u  n  k  f,  von  Gg.  B.  GRrBEE  in  „Entstehungsgrenzzeit  oder 
-punkt"  oder  „Grenzfrist  der  Fehlbildung"  verdeutscht.  —  Nicht  alle,  die  SCHWALBES 
Ausdruck  gebrauchen,  halten  sich  an  seine  Begriffsbestimmung. 

Da  ein  und  dieselbe  Transplantation  bei  ein  und  demselben  Entwick- 
lungsstadium, d.  h.  also  ein  und  demselben  Differenzierungsgrad,  ver- 
schieden hohe  Vervielfältigungen  bringen  kann,  je  nach  der  Determina- 
tionsphase —  je  jünger  diese,  um  so  höher  der  Vervielfcältigungsgrad, 
ist  nach  Brandt  die  ScHWALBEsche  teratogenetische  Terminationsperiode 
sinngemäß  nicht  auf  den  Grad  der  Differenzierung,  sondern  auf  die 
Determinationsphase  zu  beziehen.  Der  teratogenetische  Terminations- 
punkt  einer  Gliedmaßenmißbildung  fällt  also  zusammen  mit  dem 
Umschlag  der  kritischen,  in  die  reversible  Determinationsphase  des  für 
die  Mißbildung  in  Betracht  kommenden  Abschnitts  der  Extremitäten- 
lage. Das  geschieht  im  allgemeinen  für  die  proximalen  Abschnitte  (Stylo- 
podium)  früher  als  für  die  distalen  (Autopodium  und  Zygopodium). 

Die  Hyperdaktylie  und  Diplopodie  bei  den  Vögeln, 
insbesondere  die  Vererbung  und  ontogenetische  Analyse  der 
Hyperdaktylie  bei  Haushuhnrassen 

Nach  Gegenbaue  ist  die  G  r  u  n  d  f  o  r  m  für  die  Gliedmaßen  aller 
höheren  landbewohnenden  Wirbeltiere  von  den  Amphibien  an  aufwärts 
die  pentadaktyle  (fünffingrige)  Extremität. 

Unter  den  lebenden  Vogel  Spezies  haben  die  Füße  normalerweise 
nie  mehr  als  vier  Zehen  —  davon  sind  meist  drei  nach  vorn, 
eine  nach  hinten  gewendet  — ,  selten  zwei  Zehen  als  Pedes  didactyli 
(Rennfüße)  nach  links,  zwei  Zehen  nach  vorne  wie  beim  Strauß. 

Unser  H  a  u  s  h  u  h  n  ist  tetradaktyl  (vierzehig).  Man  hatte  die 
vier  typischen  Zehen  des  Hühnerfußes  als  Zehe  II — V  angesprochen,  bis 
1873  A.  RosENBEKG  im  normalen  vierzehigen  Hühnerfuß  am  fibularen 
Fußrand  als  Rudiment  einer  fünften  Zehe  ein  Metatarsale  fand,  das 
bereits  1863  Gegenbatjr  auf  Grund  seiner  vergleichend-anatomischen 
Forschungen  gefordert  hatte. 

Das  Haushuhn  (Phasianus  gallus,  Gallus  domesticus)  wird  abgeleitet  von  einer 
Art  der  in  Ostindien  bis  zum  Himalaja  und  weiter  östlich,  sowie  auf  den  Sundainseln 
wild  lebenden,  zvir  Familie  der  Fasanenvögel  gehörenden  eigentlichen  oder  echten 
Hühner,  Kammhühner  (Gallinae).  Manche  Forscher  halten  das  Bankivahuhn 
für  die  Stammart,  andere  das  Sonneratshuhn,  noch  andere  sind  der  Ansicht,  daß 
mehrere  Wildhuhnarten  zur  Bildung  der  verschiedenen  Haushuhnrassen  beigetragen 
hätten. 

Aus  dem  Landhuhn,  das  bis  vor  etwa  130  Jahren  fast  allein  den  Bestand  unserer 
Geflügelhöfe  bildete  vmd  vier  Zehen  besitzt,  sind  durch  Kreuzungen  edlere  Rassen 
entstanden,  wie  Hamburger  Hülm,  Rotkappen,  Dorkinghuhn  (BAE,FtJB,TH  nach 
Pkibyl  1904). 

Nun  gibt  es  Hühner  r  a  s  s  e  n  mit  konstanter  und  solche 
mit  sporadischer  Hyperdaktylie,  also  Penta-  und  Hexa- 
daktylie.  Vor  Rosenbeeg  hatte  man  die  Hühner-Pentadaktylie  als  ata- 
vistisch gedeutet,  eben  als  Ausdruck  des  Wiederauftretens,  der,  wie 
man  irrtümlich  annahm,  phylogenetisch  verlorengegangenen  ersten  Zehe. 
Wie  Maria  Kaufmann-Wolf  1908  beiläufig  bemerkt,  müßte  man  aber 
eigentlich  beim  Huhn  von  einer  Hexa-  und  Heptadaktylie  sprechen, 
.wird  das  aber  wegen  der  Gefahr,  Verwirrung  anzurichten,  unterlassen. 
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Nach  Davenspoet  (1906)  geht  der  Stammbaum  der  jetzt  vorkommen- 
den fünf-  und  sechszehigen  Hühner  wahrscheinlich  auf  Rom  im  ersten 
Jahrhundert  zurück.  Dadurch,  daß  von  Rom  aus  hyperdaktyle  Hühner 
in  die  Provinz  gebracht  wurden,  erklärt  es  sich,  daß  heute  Franki'eich 
ihre  Heimat  ist. 

Der  Straßburger  Anatom  Pfitzner  gibt  1895  an,  daß  es  in  der  damaligen  Zeit 
in  Straßburg  auf  dem  Geflügelmarkt  leichter  war,  ein  fünf-  oder  sechszehiges  Huhn 
zu  bekommen  als  ein  vierzehiges.  Das  waren  französische  Houdans^) 
oder  aus  Kreuzungen  mit  solchen  hervorgegangene  Hühner. 

Die  Houdans  haben  als  Kreuzungsprodukt  mit  den  englischen  Dorkings,  wie 
diese,  als  hervorstechendstes  Rassemerkmal  eine  fünfte  Zehe  neben 
oder  über  der  Hinterzehe. 

Das  Nationalhuhn  der  Engländer  ist  das  Dorkinghuhn,  das  an  Größe, 
Stärke  und  Güte  seines  Fleisches  alle  anderen  Landhühner  übertrifft 
und  daher  zu  den  besten  Tafelhühnern  zählt.  Es  entstand  aus  einer 
Kreuzung  zwischen  dem  fünfzehigen  römischen  Huhn  und  südenglischen, 
später  asiatischen  Landhühnern.  Die  Anatomie  der  überzähligen  Zehen 
beim  Dorkinghuhn-)  klärten  John  Cowpek  (1885,  1889),  G.  B.  Howes 
(1892),  Grönberg  (1894)  u.  a. 

Aus  einer  Kreuzung  von  Dorkings  mit  Paduanern^)  u.  a.  standen  die  Houdans, 
vorzüglich  als  Mast-  und  Tafelhuhn.  Ihre  Reinheit  wurde  —  außer  an  anderen 
Merkmalen  —  stets  am  Vorhandensein  der  Extrazehen  gemessen.  ■ —  Wie  hierbei 
den  Dorking-  und  Houdan-Hühnern  die  Hyperdaktylieein  Rassemerkmal,  so  erseheint 
in  der  menschlischen  Teratologie  z.  B.  die  Brachymesophalangie  V  als  Familien- 
eigentümlichkeit: Eine  Frau  G.,  eine  geborene  Bollmann,  ist,  wie  ihr  Vater  xmd 
dessen  Geschwister  mit  Stolz  sagen,  an  ihrem  ,,k  u  r  z  e  n  K  1  e  i  n  f  i  n  g  e  r"  als 
,,eine  echte  BoUmann"  zu  erkennen.    (Vgl.  im  Kapitel  VII,  S.  608.) 

1905  kreuzte  Hurst  und  1906  C.  B.  Davensport  das  fünfzehige  Houdan- 
huhn  und  den  weißen  Schlag  des  vierzehigen  Leghornhuhns d.  h.  den  englisch- 
amerikanischen Typ  der  wegen  ihrer  großartigen  Legetätigkeit  {über  200  Eier  im 
Jahr)  beliebten  Italiener,  ferner  das  fünfzehige  Houdan  mit  dem  schwarzen  Schlag 
des  vierzehigen  Minorkahuhns,  d.  h.  mit  einer  der  drei  Rassen  spanischer  Hühner. 
Davensport  erzielte  aus  der  an  erster  Stelle  erwähnten  Kreuzung  in  der  ersten 
Bastardgeneration  unter  37  Jungen  sechs  normalzehige,  acht  einseitig  hyperdaktyle 
und  23  beiderseits  h^'perdaktyle,  HuRST  sogar  103  hyperdaktyle  unter  105  Kücken, 
aus  der  an  zweiter  Stelle  genannten  Bastardierung  unter  21  Hühnchen  drei  einseitig 
und  überwiegend  beiderseitig  h^'perdaktyle.  Vorher  hatten  1902  bereits  Betason 
und  Saundees  ähnliche  Beobachtungen  gemacht. 

Während  diese  englischen  Forscher  Kreuzungen  einer  seit  langer 
Zeit  als  fünfzehig,  also  h  y  p  e  r  d  a  k  t  y  1  bekannten  Rasse  der  Houdans 
mit  einer  vierzehigen,  also  orthodaktylen  untersuchten,  studierte  1908 
der  Rostocker  Anatom  Barfurth  die  Erblichkeit  der  Hyperdaktylie  an 
Kreuzungen  zwischen  sporadisch  auftretenden  fünfzehigen,  also  h  y  p  e  r  - 
d  a  k  t  y  1  e  n  weiblichen  Individuen  einer  vierzehigen,  also  normal- 
zehigen  Rasse  des  englischen  Orpingtonhuhns  mit  einem  orthodaktylen 
Hahn  derselben  Rasse. 

Den  Anlaß  zu  seinen  Experimenten  gab  die  zufällige  Beobachtung  eines  jungen 
hyperdaktylen  Hahnes  des  mecklenburger  Landhuhns  unter  normalzehigen  Ge- 
nossen in  einem  Hühnerhof  am  Rand  der  Rostocker  Heide. 

In  einer  Geflügelzuehtanstalt  unmittelbar  gegenüber  Rostock  fand  BarftjRTH 
unter  220  zur  Zucht  geeigneten,  im  zweiten  Lebensjahr  stehenden  Hennen  und  zehn 

^)  Houdan,  ein  Kantonatshauptort  im  französischen  Departement  Seine- 
et-Oise,  ist  bekannt  durch  Geflügelzucht. 

-)  Dorking,  Stadt  in  der  englischen  Grafschaft  Surrey. 

■')  Paduaner,  eine  Art  in  Italien  gezüchteter  Haubenhühner. 

')  Leghorn  ist  der  englische  Ausdruck  für  Livorno. 

45* 
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ebensolchen  Hähnen  sieben  fünfzehige  Hennen,  also  3^/5%,  sämtlich  der  Orpington- 
rasse  angehörig. 

Die  Orpingtons  hatte  Cook  in  Orpingtonhouse  aus  weißhäutigen  asiatischen 
Hühnerrassen  gezüchtet,  deren  Stammform  das  L  a  n  g  s  c  h  a  n  huhn  gewesen  ist; 
dieses  Langschanhuhn  hat  man  in  den  siebziger  Jahren  aus  China  und  dem  Amur- 
land nach  Europa  eingeführt. 

Ob  die  hyperdaktylen  Orpingtonhennen,  die  also  eine  Ausnahme  von  der 
Norm  machten,  durch  gelegentliehe  Kreuzung  mit  Individuen  einer  fünfzehigen 
Rasse  (etwa  der  Dorkings  oder  Houdans)  entstanden  sind,  war  nicht  zu  erfahren. 
(Später  fand  Baefurth  bei  einem  anderen  Geflügelzüchter  auch  einen  hyperdaktylen 
Hahn.) 

Durch  Vereinigung  von  sieben  hyperdaktylen  Hennen  mit  einem 
normalzehigen  Hahn  derselben  Rasse  (Ori)ingtons)  erzielte  Barfukth 
von  Mai  bis  Juli  152  Hühnchen,  von  denen  80  normal-,  72  überzehig 
waren.  Waren  in  ihrem  Stamm-Hühnerhof  nur  3,2 ''o  Hyperdaktyle  ge- 
funden worden,  so  ergab  Babfubths  Zucht  47,4%  Hyperdaktyle  gegen- 
über 52,6%  Normalen.  Die  erbliche  Übertragung  der  Hyperdaktylie 
durch  die  Mütter  war  also  erwiesen. 

Zweitens  bestätigten  Barfurths  Versuche  die  Beobachtungen  von 
HiTEST  und  Davensport  bei  Kreuzungen  hyperdaktyler  Rassen,  daß  nur 
die  Mißbildung  der  Hyperdaktylie  im  allgemeinen,  nicht  aber  ihr  größerer 
oder  geringerer  Grad  vererbt  wird.  An  verschiedenen  Graden  ergab  sich, 
wie  an  den  Müttern,  so  an  den  Nachkommen  an  der  linken  Hinterzehe 
eine  Kralle  mit  tiefer  Rille  (Huhn  II),  am  rechten  Fuß  eine  doppelte 
Kralle  (Huhn  VII),  rudimentär  oder  gut  entwickelte  überschüssige  Zehe 
an  einer  oder  an  beiden  Seiten.  Babfurth  zählt  drei  Typen  auf:  Hyper- 
daktylie 1.  nur  an  einer  Seite,  2.  beidseitig,  aber  schwach  entwickelt, 
3.  am  häufigsten  beiderseits  und  Gabelung  der  Hinterzehe  mehr  oder 
weniger  tief. 

Erhellten  Hursts,  Davensports  und  Barfurths  Zuchtversuche  die 
Erbbiologie  der  Hülinerhyperdaktylie,  so  galten  embryologische 
Untersuchungen  von  Ghigi  1901  im  anatomischen  Institut  in  Rom  ihrer 
formalen  Genese,  ohne  einwandfreie  Ergebnisse  zu  liefern  —  mangels 
umfangreichen  Untersuchungsmaterials.  Erst  die  Zuchtversuche  von 
Braus  ab  1903  mit  eineiu  Hahn  und  vier  Hennen,  sämtlich  der  hyper- 
daktylen Houdanrasse,  brachten  in  mehr  als  300  Embryonen  ein  Unter- 
suchungsgut, dessen  Bearbeitung  mit  den  Mitteln  moderner  embryo- 
logischer Technik  durch  Maria  Kaufmann-Wolf  1907  die  ,,e  n  t  w  i  c  k  - 
lungsgeschichtliche  Analyse  derHyperdaktylie" 
der  Hühner  ergab,  wie  Braus  seine  Zusammenfassung  der  Resultate 
überschrieb. 

Während  Metatarsus  und  Phalangen  der  bei  allen  Hühnern  typi- 
schen Zehen  I — IV  jeweile  als  eine  Reihe  primär  getrennter  Knorpelzcntren 
angelegt  werden,  wächst  die  überzählige  Zehe  als  ein  kontinuierlicher, 
sich  erst  sekundär  segmentierender  tibialer  Sproß  aus  der  End-  oder 
Grundphalange  der  Zehe  I  (a,,  a,)  oder  —  häufiger  —  aus  Metatarsale  I 
(a)  hervor,  d.  h.  aus  dem  beim  Vogelfuß  verschmolzenen  Metatarsale  I 
und  distalem  Teil  des  Tarsale  (,,Lauf").  Aus  dem  verschmolzenen  proxi- 
malen Tarsalteil  +  Tibia  (Tibiotarsus)  wurde  keine  Sproßbildung  be- 
obachtet. 

Statt  eines  fünfzehigen  Fußes  entsteht  ein  sechszehiger,  wenn  der 
geschilderte  Vorgang  entweder  zweimal  am  Metatarsale  oder  an  zwei  Ele- 
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menten  der  typischen  Zehe  I  gleichzeitig  sich  vollzieht  oder  an  einem  so 
gebildeten  Sproß  sich  wiederholt. 

Konnte  vor  Rosenbekgs  Entdeckung  des  embryonalen  Rudiments 
der  fünften  Zehe  Cowpee  u.  a.  eine  akzessorische  Zehe  am  Tibialrand 
als  Prähallux  ansehen,  so  mußten  auch  die  Anhänger  der  atavistischen 
Hypothese  die  zweite  akzessorische  Zehe  ganz  anders  deuten,  nämlich 
als  sekundäre  Abspaltung.  Durch  die  BRAus-KAUFMANNsche  ,, entwick- 
lungsgeschichtliche Analyse  der  Hyperdaktylie"  der  Houdans  erfolgte 
zugleich  mit  der  endgültigen  Widerlegung  der  atavistischen  Hypothese 
eine  einheitliche  Erklärung:  Die  überzähligen  Zehen  entstehen  nicht, 
wie  die  typischen  Zehen  als  selbständige  Verknorpelungen,  sondern  aus 
der  Matrix  des  bereits  vorhandenen  ersten  Strahls. 

Bevor  die  für  den  fertigen  Hühnerfuß  charakteristische  Oppo- 
sitionsstellung des  doppelten  oder  dreifachen  Hallux  zustande  kommt, 
besteht  das  Bild  einer  unvollständigen  Verdoppelung 
des  Fußes,  einer  spiegelbildlichen  Symmetrie  der 
akzessorischen  und  der  typischen  Zehen  in  bezug  auf  eine  durch  den 
typischen  Hallux  oder  unmittelbar  tibial  von  ihm  laufende  Achse. 

Am  normalen  Hühnerfuß  hat  die  Zehe  I  zwei  Phalangen,  Zehe  II 
drei,  Zehe  III  vier  und  Zehe  IV  fünf  Phalangen.  Da  die  überzählige 
Zehe  a  meist  drei  Phalangen  —  und  häufig  noch  ein  gesondertes  Meta- 
tarsale  hat,  so  steht  die  typische  Zehe  I  zwischen  zwei  Zehen  (a  und  II) 
mit  Spiegelbildlichkeit.  Das  bringt  folgende  Phalangenformel  zum  Aus- 
druck: 

IV         III  II         I  a 

5  4  3  2  3 

Die  Formel  lautet  bei  zwei  akzessorischen  Zehen: 

IV         III  II         I  a 

5  4  3  2        2  3 

Vor  Braus  deuteten  schon  1894  Grönberg  und  1895  Ppitzner  die 
Hühnerhyperdaktylie  als  eine  unvollständige  Diplopodie. 

Außer  bei  den  Hühnern  ist  Hyperdaktylie  bei  anderen  Vögeln  selten 
beobachtet,  so  beim  Fasan,  bei  der  Möwe,  beim  Bussard  und  Adler. 

Bateson  hat  die  Beobachtungen  bis  1893  zusammengestellt;  er  bildet 
dabei  die  beiden  Füße  einer  Möwe  mit  beidseitiger  Hexadaktylie  ab. 
Hier  wird  besonders  aufdringlich  das  Bild  einer  rudimentären  Diplopodie 
dadurch  hervorgerufen,  daß  die  beiden  akzessorischen  Zehen,  von  den 
übrigen  getrennt,  an  einem  vom  Tibiotarsus  abgehenden  Metatarsus 
und  deshalb  höher  als  die  typischen  Zehen  sitzen,  wie  das  auch  beim 
Fasan,  Truthahn  usw.  beschrieben  ist.  Auch  dem  von  Reichenow  1880 
beschriebenen  Rauchbussard  liegt  wohl  ein  entsprechendes  Skelett  zu- 
grunde. 

Ob  der  1909  erwähnte  Hühnerhabicht  mit  „drei  vollständigen  Fängen"  noch 
hierher  gehört  oder  bereits  zur  Tripodie,  also  zur  Duplicitas  posterior,  vermag  ich 
aus  dem  Referat  nicht  zu  entnehmen. 
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Die  Phylogenese  der  Huftiere,  insbesondere  des  Pferdes,  ihre  Hyper- 
daiityh'e  und  die  Frage  des  Atavismus.  —  Die  Hyperdaktyh'e  bei  Meer- 
schweinchen und  die  doppelte  Wolfsklaue  der  Bernhardinerhunde 

Für  die  paarigen  Gliedmaßen  aller  Wirbeltiere  wurde  von  dem 
Heidelberger  vergleichenden  Anatomen  Gegenbaur  1883  als  Urtypus 
des  Skeletts  das  Archipterygium  oder  die  Urflosse  angenommen 
(Archipterygiumtheorie).  Gegenbauk  leitet  sie  von  dem  Kiemen-  oder 
Viszeralskelett  ab,  während  nach  der  Ansicht  von  Balfour,  Wieders- 
HEiM,  Haeckel  die  Flossenstrahlen  metamer  aus  zwei  Seitenfalten  am 
Rumpf  der  Urwirbeltiere  hervorgehen  (Haeckel  1895). 

Gegenbaitks  Urflosse  findet  sich  bei  gewissen  fossilen  Urfischen  (Pleuracanthi- 
den)  und  noch  heute  bei  den  Dipneusten  (Lurchfischen  —  Ceratodus  Forsteri).  Aus 
dem  zweizeiligen  Archipterygium  (A.  biseriale),  einem  gefiederten  Blatt  vergleich- 
bar —  mit  dem  unpaaren  gegliederten,  an  der  Basis  sich  mit  dem  Extremitäten- 
gürtel verbindenden  Hauptstrahl  als  Achse  —  entsteht  zunächst  die  halbgefiederte 
oder  einzeilige  Flosse  (Archipterygium  imiseriale  oder  Ichthyopterygium),  immer 
noch  vielstrahlig  (polydaktyl),  aus  ihr  durch  gewaltigere  Umformungen  schließlich 
das  Skelett  der  oligodaktylen,  und  zwar  fünff ingerigen  oder  pentadaktylen  Extremität 
(Chiropertygium)  der  auf  dem  Lande  lebenden  Wirbeltiere,  insbesondere  der  Säuger 
(Mammalia). 

Eine  siebenfingerige  oder  heptodaktyle  Urform  der  Vertebraten- 
extremität  vertreten  Leboucq,  Wiedersheim  und  Bardeleben  1886. 
Bei  der  typischen  pentadaktylen  Gliedmaße  soll  der  PräpoUex  (Barde- 
leben) am  präaxialen  Rand  in  der  Tuberositas  ossis  navicularis  rudi- 
mentär sein,  selbständige  Verknorpelung  und  Verknöcherung,  letztere 
nicht  regelmäßig,  sollen  die  Hypothese  stützen,  ebenso  der  Postminimus 
(Bardeleben)  am  postaxialen  Rand  im  Os  pisiforme.  Wahrscheinlich 
ist  aber  u.  a.  nach  Braus,  daß  diese  Carpalelemente  ebenso,  wie  die  Patella, 
deren  Ausgangsmaterial  von  manchen  ähnlich  wie  das  Pisiforme  ge- 
deutet wird,  als  Sesambeine  entstanden  sind,  also  ganz  unabhängig 
vom  kanonischen  Bestand  der  Urgliedmaße,  das  heißt,  daß  dieser  Bestand 
fünfstrahlig  ist. 

Ungelöst  erscheint  die  Frage,  ob  der  Hauptstrahl  der  Fisehflosse  noch  in  den 
Gliedmaßen  der  Landtiere  nachweisbar  ist.  ,,Nur  so  viel  kann  als  sicher  gelten,  daß 
die  Achse  durch  die  Ulna  (Fibula)  und  nahe  dem  postaxialen  Rand  verläuft  (wie 
bei  den  Fischen)"  (BRArs). 

Die  Stammeltern  der  Ungulaten  (Huftiere)  sind  wahrschein- 
lich im  älteren  Tertiär  (Eozän)  die  Kondylarthren,  die  plantigrad  und 
pentadaktyl  sind,  eine  gut  ausgebildete  Ulna  und  Fibula  und  ein  omni- 
vores  Gebiß  haben.  Eine  lückenlose  paläontologische  Ent- 
wicklungsreihe der  Equiden  führt  durch  das  ganze  Tertiär 
bis  zu  den  heutigen  Pferden,  die  den  Boden  nur  mit  der  starken,  vom 
breiten  Huf  umgebenen  Endphalange  ihrer  Mittelzehe  berühren.  Im  Alt- 
tertiär, noch  im  Eozän,  haben  als  älteste  Form  dieHyrakotherien 
4  Zehen  am  Vorder-  und  3  am  Hinterfuß,  also  die  Zehen  II,  III,  IV  (V), 
im  Oli^ozän  die  Paläotherien  noch  3  ausgebildete  Zehen,  im  Jungtertiär 
(Mio-  und  Pliozän)  in  Nordamerika  der  Protohippus,  in  Europa  —  wahr- 
scheinlich als  ein  Seitenzweig  —  das  Hipparion  noch  3  Zehen,  aber  mit 
starker  Rückbildung  der  II.  und  IV.  Zehe  zu  ,, Afterklauen",  bis  von 
ihnen  beim  heutigen  Pferd  nur  rudimentäre  Metapodialien 
(Metacarpalien  und  -tarsalien)  als  ,,G  r  i  f  f  e  1  b  e  i  n  e"  übrigbleiben.  In 


Mißbildungen  der  Extremitäten 


705 


Parallele  zur  Umformung  der  Gliedmaßen  erfolgte  Umbildung  des 
Gebisses  vom  Omni-  zum  Herbivoren. 

Obwohl  die  Stammesgeschichte  des  Pferdes  sich  hauptsächlich  in  Amerika 
abgespielt  hat,  ging  es  dort  schließlich  unter;  es  fehlt  also  dort  in  historisch  betrach- 
teter Zeit  und  wurde  erst  wieder  durch  die  spanischen  Eroberer  eingeführt. 

In  Anpassung  an  den  schnellen  Gang  berühren  nur  die  Zehenspitzen  den  Boden 
—  Zehenspitzengänger  (unguligrad),  die  freiere  Beweglichkeit  der  vorderen  Glied- 
maßen wird  durch  das  Fehlen  der  Schlüsselbeine  ermöglicht,  und  nicht  nur  am  Auto- 
podium  (Vorder-  und  Hinterfuß)  trat  eine  Reduktion  ein,  sondern  auch  am  Zygo- 
podium  (Unterarm  und  Unterschenkel).  Bei  den  Vögeln  verschmolzen  in  Anpassung 
an  die  alleinige  Belastung  der  hinteren  Gliedmaßen  durch  das  Körpergewicht  nicht 
nur  die  Tarsalia  imtereinander  (partielle  ossale  Syndaktylie)  zu  einem  Knochen 
und  einerseits  mit  dem  proximalen  Nachbar  zum  Tibiotarsus,  anderseits  mit  dem 
distalen  (Metatarsus)  zum  Laufbein,  so  zu  dem  für  die  Vögel  charakteristischen 
Intertarsalgelenk  führend,  sondern  die  Tibia  übernahm  auch  • —  wie  im  Stylopodium 
das  Femur  —  allein  die  Fortleitung  des  Druckes  der  Körperlast  unter  Rückbildung 
der  embryonal  noch  angelegten  Fibula.  So  wird  auch  bei  den  Ungulaten  Radius 
und  Tibia  Haupttragknochen;  dabei  erhielt  sieh  dieUlna  besser  als  die  Fibula,  ver- 
schmolz aber  mehr  oder  minder  stark  mit  ihrem  Nachbarn.  Metakarpus  und  Meta- 
tarsus wurden  so  lang,  daß  Hand-  und  Fußgelenk  leicht  mit  Ellbogen-  und  Knie- 
gelenk verwechselt  werden.  Das  ganze  Bein  hat  sich  dem  federnden  Lauf  angepaßt. 

Das  Pferd  (Equus  caballus)  zeigt  die  hochgradigste  tj^pi- 
sche  Oligodaktylie  in  der  Ordnung  der  Ungulaten  und  inner- 
halb dieser  in  der  großen  Gruppe  der  Unpaarhufer  oder  Perisso- 
daktylen.  Wie  bei  ihrer  dritten  Familie,  eben  dem  Pferd,  geht  auch  bei 
den  beiden  anderen  die  D  r  u  c  k  1  i  n  i  e  des  Körpers  genau  durch  die 
Mittelzehe.  Die  erste  Familie,  die  der  Tapire,  hat  am  Hinterfuß  3,  am 
Vorderfuß  4  Zehen  —  nach  Richard  Hertwig  ruht  die  Körperlast  mehr 
auf  den  hinteren  Gliedmaßen,  daher  sind  diese  in  der  Umgestaltung  vor- 
aus — ,  die  zweite  Familie,  die  der  Nashörner,  an  Vorder-  und  Hinterfuß 
3  Zehen. 

Auch  bei  der  zweiten  großen  Gruppe  der  Ungulaten,  den  Paar- 
hufern, ist  die  Zehe  I  ganz  verschwunden.  Hier  fällt  die  Drucklinie 
des  Körpers  zwischen  Zehe  IH  und  IV,  sie  sind  am  stärksten  ausgebildet, 
dabei  Zehe  11  und  V  beim  Schwein  wenig,  beim  Rind  hochgradig 
verkümmert,  bei  Hirsch  und  Reh  (Cerviden)  ganz  verschwunden. 

Ist  bei  den  Ungulaten  in  der  Phylogenese  eine  Rückbildung  von 
Strahlen  in  mehr  oder  minder  hohem  Grade  erfolgt,  so  muß  sich  als  ein 
Ausdruck  entgegengesetzter  Entwicklung  als  Atavismus 
oder  Palingenese  (Ernst  Haeckel  1866)  oder  Rückschlag 
ergeben,  wenn  bei  dem  typischen  ohgodaktylen  Pferd,  Schwein,  Rind, 
Hirsch,  Reh  Hyperdaktylien  auftreten.  In  diesem  Sinne  äußer- 
ten sich  GuKLT  1832  im  zweiten  Band  seines  Handbuches  der  patholo- 
gischen Anatomie  der  Haussäugetiere,  das  grundlegend  für  das  Studium, 
insbesondere  der  tierischen  Mißbildungen,  angesprochen  wird,  und  Isidore 
Geoffroy  St.  Hilaire  1832  ff .  in  seiner  ,,Histoire  generale  et  particu- 
liere  des  anomalies .  .  .".  Der  erste  aber,  der  wissenschaftlich  der  Frage 
der  Palingenese  der  überzähligen  Hufe  nachgegangen  ist  und  die  Hyper- 
daktylie  des  Pferdes  auf  seinen  fossilen,  nicht  sehr  entfernten  tridaktylen 
Vorfahren  zurückgeführt  hat,  war  1860  R.  Hensel  in  seiner  grundlegen- 
den Arbeit:  ,,Über  Hipparion  mediterraneum."  —  ,, Manche  dieser  Fälle", 
schreibt  Th.  Kitt  in  seinem  ,, Lehrbuch  der  pathologischen  Anatomie 
der  Haustiere",  1.  u.  ff.  Auflagen  (1894  ff.),  ,,sind  unzweifelhaft  als 
atavistische  Formbildungen  anzusehen,  nämlich  diejenigen,  bei  welchen 
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die  Überzählige  Zehe  genau  den  Platz  einnimmt,  wo  Vorfahren  der  be- 
treffenden Tiergattung  eine  Zehe  mehr  als  die  jetzt  lebenden  Repräsen- 
tanten besessen  haben,  und  wenn  die  Überzahlzehe  auch  in  ihrem  ana- 
tomischen Bau  und  der  Gelenkung  mit  ihren  Stützknoehen  entsprechende 
Übereinstimmung  mit  jenem  phylogenetisch  bekannten  Ghedmaßenteil 
bietet".  Das  trifft  am  ehesten  zu  für  einen  Teil  der  beim  Pferd  oft 
beobachteten  überzähligen  Zehen,  weniger  oder  vielleicht  überhaupt  nicht 
bei  den  ebenfalls  häufigen  Hyperdaktylien  des  Schweines. 

Eine  überzählige  Zehe  sitzt  beim  Pferd  —  auch  bei  den  Bastarden 
zwischen  Pferd  und  Esel  —  meist  m  e  d  i  a  1 ,  steht  also  mit  dem  inneren 
Griffelbein  —  (Metapodiale  II)  in  gelenkiger  Verbindung,  selten  mit 
dem  lateralen  (Strahl  IV),  hat  drei  Phalangen:  Grund-,  Mittel-  und  End- 
phalange,  beim  Pferd  Fessel-,  Krön-  und  Hufbein  genannt. 

Besonders  hat  Gurlt  für  den  zweiten  Teil  seines  Handbuches  der 
pathologischen  Anatomie  der  Haussäugetiere  (1832)  und  in  dessen  Ergän- 
zung ,,Über  thierische  Mißgeburten"  1877  akzessorische  Zehen  am  me- 
dialen Fußrand  bei  mehreren  Fohlen  anatomisch  untersucht  und  ab- 
gebildet. Es  schlössen  sich  an  Arloing  1867,  Gaudry  1878,  Marsh  1879, 
Wehenkel  1872,  Cornevin1881,  Boas  1883,  Kitt  1894, Voirin  1902  u.a.m. 

Die  überzählige  Zehe  kann  mehr  oder  minder  ausgebildet  sein.  Im  höchsten 
Grad  ist  das  innere  Griffelbein  (M  II)  fast  so  lang,  wie  das  typische  Metakarpale 
(M  III),  das  beim  Pferd  ,, Schienbein"  heißt,  das  überzählige  Metakarpo-Phalangeal- 
gelenk  liegt  also  annähernd  in  derselben  Ebene  wie  das  typische.  Alle  drei  Phalangen 
der  inneren  Zehe  unterscheiden  sich  in  Breite  und  Dicke  wenig,  in  der  Länge  etwas 
von  der  typischen  Zehe.  Die  Achse  der  überzähligen  Zehe  weicht  entweder  im  mehr 
oder  minder  spitzen  Winkel  bald  mehr  proximal,  bald  mehr  distal  von  der  Achse 
der  typischen  Zehe  ab;  entsprechend  sind  die  beiden  Zehen  auch  äußerlich  mehr 
oder  minder  deutlieh  voneinander  getrennt  —  oder  die  beiden  Zehen  haben  parallel 
zueinander  verlaufende  Achsen  und  sind  in  einem  einheitlichen  Hautüberzug  bis  zum 
oberen  Rand  der  Hufe  eingehüllt.   Die  Hufe  sind  getrennt. 

Die  Sehnen  des  Kronen-  und  Hufbeinstreckers  (Extensor  digitorum  communis 
longus)  und  der  zugehörigen  Beuger  (Flexor  digitorum  sublimis  et  profundus)  sind 
gespalten  und  inserieren  an  den  Elementen  der  typischen  und  der  überzähligen 
Zehe.    Auch  Arterien  und  Nerven  zeigen  entsprechende  Teilungen. 

In  anderen  Fällen  sind  die  Phalangen,  besonders  die  mittlere,  also  das  Kron- 
bein schlechter  entwickelt,  teilweise  durch  Bindegewebszüge  ersetzt. 

Ein  Huf  ist  an  der  überzähligen  Zehe  stets  vorhanden,  und  entweder  gleicht 
er  dem  typischen  Pferdehuf,  oder  typischer  und  akzessorischer  zusammen  ähneln 
um  so  mehr  dem  der  Paarhufer,  insbesondere  der  Wiederkäuer,  je  mehr  die  beiden 
Zehen  beieinander  stehen.    Ja,  die  Höhlen  beider  Hufe  können  vereinigt  sein. 

Die  zunehmende  Ähnhchkeit  eines  hyperdaktylen,  eben  zweizehigen 
Pferdefußes  mit  dem  paarigen  Huf  der  Wiederkäuer  ist  ein  Ausdruck 
deutlicher  werdender  Spiegelbildlich  keit  des  akzessorischen 
Hufes  zum  typischen.  Daraus  hat  bei  der  Hyperdaktylie  des  Pferdes, 
wie  des  Schweines  wohl  zuerst  Boas  in  Kopenhagen  1883  aufmerksam 
gemacht. 

Bei  der  Entwicklung  einer  (medialen)  akzessorischen  Zehe  kann 
auch  die  typische  eine  Entwicklungshemmung  zeigen  oder  eine  Stellungs- 
anomalie, letztere  hervorgerufen  entweder  durch  Störungen  der  Skelett- 
entwicklung oder  durch  die  erwähnten  Teilungen  der  Sehnen,  die  alle  mit 
dem  Auftreten  der  überzähligen  Nachbarzehe  zusammenhängen.  Ja  es 
kann,  worauf  ebenfalls  zuerst  1883  Boas  aufmerksam  gemacht  hat,  sich 
das  Verhältnis  von  typischer  und  akzessorischer  Zehe  so  umkehren,  daß 
die  überzählige  die  typische  an  Größe  übertrifft. 
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Findet  sich  nicht  nur  medial  von  der  typischen  Zehe  eine  akzesso- 
rische, sondern  gleichzeitig  auch  lateral  von  ihr  eine  solche,  sind  also 
die  Strahlen  II  und  IV  neben  der  Mittelzehe  ausgebildet,  so  kann  auch 
hier  die  Entwicklung  der  Nebenstrahlen  verschiedene  Grade  zeigen  bis 
zur  Ähnlichkeit  des  Fußes  mit  dem  des  tridaktylen  fossilen  Vorfahrens, 
des  Hipparion  oder  des  Protohippus,  in  seltenen  F<ällen  auch  zu  Un- 
gunsten der  typischen  Zehe  hypertrophisch  werden. 

Wie  Wehenkel  1872,  Cornevin  1881,  Taruffi  1895  u.  a.  m.  bereits 
hervorgehoben  haben,  betrifft  beim  Pferd  die  Hyperdaktylie  überwiegend, 
ja  fast  ausschließlich  die  vorderen  Gliedmaßen.  Man  kann  darin  viel- 
leicht eine  Analogie  zu  der  Tatsache  sehen,  daß  z.  B.  die  erste  Familie 
der  Unpaarhufer,  die  Tapire,  vorn  4  Zehen  haben,  hinten  3,  eine  Erschei- 
nung, die,  wie  wir  früher  bereits  erwähnten,  Richard  Hertwig  so  deutete, 
daß  in  der  Phylogenie  bei  der  Strahlenreduktion  die  vorderen  Glied- 
maßen ein  langsameres  Tempo  haben  als  die  hinteren,  welche  haupt- 
sächlich die  Last  des  Körpers  tragen. 

Die  anatomische  Feststellung  mehr  oder  minder  gut  entwickelter  Metacarpalia 
genau  an  der  Stelle  der  Rudimente  des  II.  und  IV.  Strahls,  der  Griffelbeine",  und 
in  entsprechender  Gelenkverbindung  mit  dem  Carpus  und  in  ihrer  distalen  Fort- 
setzung mit  zwei-  oder  dreigliedrigen  Zehen  macht  die  atavistische  Deutung 
des  bis  jetzt  besprochenen  Formenkreises  der  Pferdehyperdaktylie  durchaus  wahr- 
scheinlich. 

Eine  ähnliche  Erklärung  als  Rückschlag  haben 
auch  in  zwei  anderen  Ordnungen  der  Säugetiere  be- 
obachtete Hyperdaktylien  gefunden,  nämlich  unter  den  Nagern  (Ro- 
dentien)  bei  den  Meerschweinchen  und  unter  den  C  a  r  n  i  - 
V  0  r  e  n  bei  den  Hunderassen  der  Bernhardiner  und  eng- 
lischen Doggen  (Mastiffs). 

Die  Meerschweinchen  haben  n  o  r  ni  a  1  i  t  e  r  vorn  4  Zehen  (Strahl: 
II,  III,  IV  und  V),  hinten  3  Zehen  (Strahl:  II,  III  und  IV).  1906  fand 
in  Washington  Castle  eine  Rasse,  die  auch  hinten  4  Zehen  hatte,  bei 
der  sich  also  die  Anlage  der  hinteren  fünften  Zehe  entwickelte,  welche 
Generationen  hindurch  nicht  zur  Entwcklung  gekommen  war.  Diese 
akzessorische  fünfte  hintere  Zehe  kann  verschiedene 
Grade  der  Ausbildung  zeigen  und  wird  vererbt. 

Bei  seinen  Zuchtversuchen  im  Carnegie-Institut  erhielt  Castle  folgende 
Ergebnisse:  Ein  hyperdaktyler  Bock  erzeugte  bei  orthodaktylen  Weibchen  unter 
77  Jungen  15  polydaktyle.  Ein  orthodaktyles,  von  einem  hyperdaktylen  Vater  stam- 
mendes Weibchen  von  orthodaktylen  Böcken  belegt,  warf  neben  27  orthodaktylen 
9  hyperdaktyle  Jungen.  Ein  hyperdaktyles  Weibchen,  ebenso  belegt,  lieferte  auf 
5  orthodaktyle  Jungen  4  polydaktyle. 

Der  amerikanische  Entwicklungsphysiologe  Stockard  wiederholte  underweiterte 
solche  Versuche  von  1922  an.  Er  erhielt  bei  allen  Nachkommen  der  hyperdaktylen 
Tiere  hyperdaktyle,  wenn  auch  die  überzählige  Zehe  nicht  stets  gut  entwickelt  war. 
Stockaed  schloß  aus  den  Zuchtergebnissen:  Auch  an  den  Hinterbeinen  des  Meer- 
schweinchens ist  der  V.  Strahl,  also  die  vierte  Zehe  durch  Generationen  hindurch 
im  Keime  angelegt,  ohne  zur  Entwicklung  zu  gelangen.  Die  Hyperdaktylie  der 
Meerschweinchenist  ein  Rückschlag.  Seltener  kommen  am  V  o  r  d  e  r  f  u  ß  5  Zehen 
vor.  Die  überzählige  Zehe  ist  nach  Stockard  der  Daumen. 

Unter  den  Carnivoren  erwähnt  schon  1894  Bateson  poly- 
daktyle Katzen,  Poulton  eine  hyperdaktyle  Katzenfamilie. 

Unter  den  Carnivoren  haben  die  Hunde  vorn  5  typische  Zehen, 
hinten  4.  Der  Daumen  ist  aber  rudimentär,  also  eine  Afterzehe,  die 
beim  Hund  ,,W  o  1  f  s  k  1  a  u  e"  genannt  wird. 
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Was  der  Basler  Anatom  Julius  Kollmann  1888  gelegentlich  an- 
deutete, führt  1915  der  Schweizer  Veterinär  Rubelt  näher  aus,  daß 
nämhch  die  glatthaarige  Rasse  der  Bernhardinerhunde  auch 
hinten  eine  Wolfsklaue,  also  5  Zehen  haben,  manchmal  sogar  eine  ,,d  o  p  - 
pelte  Wolfsklau  e",  also  6  Zehen.  Auch  von  den  englischen 
Doggen  (Mastiffs)  ist  die  hintere  Wolfsklaue  als  Rassenmerkmal  be- 
kannt. 

Kann  die  atypische  hintere  einfache  Wolfsklaue  als  Par- 
allele zur  typischen  vorne  angesehen  werden,  also  als  palingenetische  Bil- 
dung, so  muß  sicher  die  doppelte  Wolfsklaue  eine  andere 
Deutung  erfahren.  Bei  Kreuzung  dieser  hyperdaktylen  Hunde  mit  der 
dänischen  Dogge,  die  hinten  die  typische  Zehenzahl  4  hat,  erscheint 
bei  den  Nachkommen  die  hintere  Wolfsklaue  mendclnd  dominierend. 
Der  Lyoner  Veterinärphysiologe  Guinard  beobachtete  189.3  eine  Hündin 
mit  6  Zehen  hinten,  also  wahrscheinlich  mit  doppelter  Wolfsklaue.  Die 
Rasse  gibt  Guinard  nicht  an.  Die  hyperdaktyle  Hündin  vererbte  die 
überzähligen  Zehen  auf  fast  alle  ihre  Jungen.  Von  ihren  Enkeln  hat- 
ten die  einen  hinten  6,  die  anderen  4  Zehen. 

Wie  die  doppelte  Wolfsklaue  bei  Hunden  am  ersten  Strahl,  so 
zeigt  sich  uns  in  der  Pferdehyperdaktylie  ein  ganz  anderer  Typus,  der 
nichts  mit  Atavismus  zu  tun  hat,  jenes  klassische  Knochenpräparat  der 
Lyoner  Veterinärschule,  das  ihr  Pathologe  Satubnin  Arloing  zusammen 
mit  Chauveau  1867  beschrieben  hat:  Mit  einem  typischen  Schienbein 
(Metacarpale  III),  dem  zwei  durchaus  typische  Griffelbeine,  also  proxi- 
male Rudimente  des  Metacarpale  II  und  IV,  ohne  jede  Vergrößerung 
angelagert  sind,  artikuliert  cUstal  ein  Fesselbein  (Grundglied),  das  sich 
distalwärts  auf  fast  das  Doppelte  verbreitert,  dabei  in  der  Fortsetzung 
der  Längsachse  Metacarpale  in  den  distalen  zwei  Dritteln  eine  Furche 
zeigt  und  distal  zwei  fast  normal  große,  kaum  in  geringem  stumpfen 
Winkel  zueinander  geneigte  Gelenkflächen  trägt.  Eine  Einkerbung  am 
Ende  der  Längsfurche  ist  eben  angedeutet.  Auf  die  innere  wie  die  äußere 
Gelenkfläche  folgt  jeweils  ein  annähernd  normal  großes  Kronbein  (Mittel- 
phalanx) und  diesem  beiderseits  ein  Hufbein  mit  Huf.  Wir  sehen  hier 
also  eine  distale  Gabelung  des  typischen  Fesselbeins  und  Verdoppelung 
des  typischen  Krön-  und  Hufbeins,  ohne  irgendeine  Formänderung  an 
den  Griffelbeinen. 

Diese  Aufgabelung  kann  noch  weiter  proximal  bereits  das  distale 
Ende  des  Metacarpale,  des  sogenannten  Schienbeins  betreffen,  wie  es 
z.  B.  GuRLT  1877  dargestellt  hat.  An  jeden  seiner  beiden  Fortsätze 
schließt  sich  eine  dreiphalangige  Zehe  an. 

Ist  bei  den  Präparaten  von  Arloing  und  Gublt  eine  Rückschlags- 
erscheinung mit  Sicherheit  auszuschließen,  so  ist  das  —  wenigstens  auf 
den  ersten  Blick  —  bei  den  von  R.  Reinhardt  1908  veröffentlichten 
Fällen  von  Zweizehigkeit  an  allen  vier  Läufen  nicht  möglich.  Wie  seine 
sehr  schönen  Abbildungen  zeigen,  sind  z.  B.  bei  einer  siebenjährigen 
Stute  in  der  Hinterhand  zwei  wohl  ausgebildete  getrennte  Metatarsaha 
vorhanden,  das  akzessorische  mediale  allerdings  etwas  schwächer  und 
kürzer  und  eine  nur  zweiphalangige  Zehe  tragend,  in  der  Vorderhand  ist 
aber  das  akzessorische  mit  dem  typischen  Metatarsale  fast  in  der  ganzen 
Längsausdehnung  verschmolzen,  entfernt  sich  vorne  in  spitzem  Winkel 
vom  typischen  und  zeigt  hinten  in  der  Linie  der  vorderen  Trennung 
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eine  Furche.  Auch  bei  der  rechten  Vordergliedmaße  eines  kleinen 
Pferdes"  erscheint  das  Metacarpale  wegen  seiner  Breite  aus  zwei  Knochen 
„verschmolzen",  zeigt  dies  proximal  durch  eine  Längsfurche  an  und  gabelt 
sich  distal.  Reinhardt  lehnt  in  allen  seinen  Beobachtungen  einen  Ata- 
vismus mit  Bestimmtheit  ab. 

In  den  REiNHAEDTschen  Fällen  stehen  der  typische  und  der  akzes- 
sorische Huf  mehr  oder  minder  voneinander  ab,  der  akzessorische  berührt 
außerdem  nicht  den  Boden. 

Wenn  die  Zehenpartner  sehr  dicht  zusammenstehen,  sind  die  Huf- 
beine an  den  sich  berührenden  Rändern  nicht  gebogen,  sondern  gerade, 
sehen  also  denen  der  Paarhufer  sehr  ähnlich. 

Ohne  anatomische  oder  röntgenologische  Untersuchung  eines  der 
gespaltenen  Zehe  eines  Wiederkäuers  ähnelnden  hyperdaktylen  Pferde- 
fußes kann  man  nicht  mit  Sicherheit  entscheiden,  ob  der  atavistische 
oder  der  zuletzt  beschriebene  Typus  vorliegt. 

So  hat  z.  B.  1687  G.  S.  Winter  in  seinem  Werk  ,,De  re  equaria",  in  dem  er 
Pferde-Konstitution  und  Pferde-Zucht  behandelt,  zwar  sehr  schön  die  Verdoppe- 
lung aller  vier  Hufe  an  einem  Pferd  abgebildet,  das  damals  in  Köln  ging. 
Aber  welche  Form  der  Hyperdaktylie  liegt  vor  ?  Noch  weniger  können  wir  aus  der 
Angabe  entnehmen,  worauf  Taruffi  aufmerksam  gemacht  hat,  die  bei  Plinius 
und  SuETON  zu  lesen  ist,  daß  Cäsar  ein  Pferd  ritt,  dessen  Vorderhufe  die  „Form 
von  Fingern"  hatten.   Wir  buchen  diese  Mitteilung  als  historische  Curiosa. 

Bei  den  Paarhufern  sind  in  der  Norm,  worauf  wir  bereits  hin- 
wiesen, entsprechend  dem  Verlauf  der  Drucklinie  des  Körpers  zwischen 
Zehe  in  und  IV  diese  beiden  Strahlen  am  stärksten  entwickelt. 
Metapodiale  I  wird  auch  als  Knorpel  nicht  mehr  angelegt. 

Tempel,  der  Direktor  des  Chemnitzer  Schlachthofes,  machte  1899  eine  Stati- 
stik über  das  Vorkommen  der  Hyperdaktylie  unter  demSchlacht- 
vieh.  Er  fand  in  einem  Jahre  unter  68  284  Schweinen  24  Tiere  mit  überzähligen 
Zehen,  also  0,04%,  aber  keine  Hyperdaktylen  unter  16  022  Rindern,  27  606  Kälbern, 
31  996  Schafen  und  61  Ziegen. 

Die  Strahlen  II  und  V  sind  bei  den  Non-Ruminantien  (Nichtwiederkäuern  oder 
schweineartigen  Tieren)  erheblich  besser  ausgebildet  als  bei  den  Ruminantien  (Wieder- 
käuern), am  besten  bei  der  Familie  der  Flußpferde  (Hippopotamiden),  alle  4  Zehen 
berühren  hier  noch  den  Boden,  Ulna  und  Fibula  sind  nicht  zurückgebildet,  —  etwas 
weniger  ist  dies  der  Fall  bei  der  Familie  der  Schweine  (Suiden) :  Zehe  II  und  V  sind 
zwar  Afterklauen,  aber  nur  wenig  verkürzt.  Bei  allen  Nichtruminantien  sind  außer- 
dem die  Metapodialia  III  und  IV  nicht  verwachsen. 

Bei  den  Ruminantien  (Wiederkäuern)  verschmelzen  die  Metapodialia  III  und  IV. 
Das  Metacarpale  und  das  Metatarsale  II  und  V  werden  zwar  knorpelig  angelegt, 
Metacarpale  II  schwindet  aber  in  der  Regel  ganz,  Metacarpale  V  wird  im  Griffel- 
bein rudimentär,  Metatarsale  II  und  V  verschwinden  im  Lauf  der  Ontogenese  ganz. 
Die  Rückbildung  trifft  also  auch  hier  die  hintere  Gliedmaße  stärker.  Gut  aus- 
gebildet sind  vorn  wie  hinten  Strahl  III  und  IV.  Bei  oberflächlicher  Betrachtung 
erscheinen  also  die  Wiederkäuer  zweizeilig.  Beim  Rind  (Bos  taurus)  wie  beim 
Schwein  (Sus  scropha  domestica)  kommt  Hyperdaktylie  vor,  und  zwar  auch  hier 
häufiger  an  den  Vorderbeinen.  Drei-  und  mehrzehige  Rinder  erwähnt  schon  GuRLT 
(1832).   Bateson  verfolgte  die  Dreizehigkeit  beim  Rind  durch  zehn  Generationen. 

Nach  Dkahn  (1923)  betragen  beim  Schwein  die  vorderen  Hyper- 
daktylien  94,28  ?o,  darunter  diejenigen  mit  überzähliger  medialer  Zehe 
in  94,44  °o,  ein  Verhältnis  also,  das  in  seiner  überwiegenden  Zahl  dem 
bei  Pferden  ähnelt.  Hansemann  schrieb  in  seiner  ,, Deszendenz  und 
Pathologie"  (1909)  von  dreihufigen  Schweinen  Bessarabiens  und  der 
Krim.  Diese  Pentadaktylie  an  Stelle  der  Tetradaktylie  des  typischen 
Schweinefußes  und  der  Sitz  der  überzähligen  Zehe  am  präaxialen  oder 


710 


Kapitel  VII 


radialen  Rand,  also  an  der  Stelle,  wo  in  typischer  Weise  der  erste  Strahl 
nicht  angelegt  wird,  auch  die  Ähnlichkeit  mit  dem  Sitz  der  akzessorischen 
Zehe  beim  Pferd  mit  seinem  sicheren  Atavismus  sind  geeignet,  auch  beim 
Schwein  den  Eindruck  der  Palingenese  hervorzurufen,  zumal  beim 
Schwein  Hyperplasien  der  typisch  nur  wenig  reduzierten  Metacarpalie 
II  und  V  u.  a.  von  Boas  (1918)  beobachtet  und  tatsächlich  sichere  Ata- 
vismen sind.  Aber  schon  Gegenbaueb  wies  1880  darauf  hin,  daß  diese 
radiale  überzählige  Zehe  in  der  Regel  drei  Phalangen  habe,  also  kein 
echter  Daumen  sein  könne,  da  dieser  bei  allen  Säugetieren  —  mit  Aus- 
nahme der  Cetaceen  —  stets  zweiphalangig  sei.  Auch  eine  zweite  über- 
zählige Zehe  kann  neben  der  ersten  vorkommen.  Tornier  bekräftigte 
1903  Gegenbatjees  Einspruch,  indem  er  überzählige  Hufbildungen  bei 
Schweinen  anatomisch  untersuchte  und  dabei  im  Sinne  des  von  Bateson 
zuerst  formulierten  Symmetriegesetzes  den  Charakter  der  akzessorischen 
Zehen  folgendermaßen  kennzeichnete:  IV',  II,  III,  IV,  V  und  IV',  III', 
II,  IV,  V;  dabei  bedeutet  IV'  und  III'  die  überzähligen  Zehen  in  Ein- 
und  Zweizahl  und  zwar  als  Spiegelbilder  der  typischen  Zehen  IV  und  III. 
ToRNiEK  deutete  diese  in  der  Natur  vorgefundenen  überzähligen  Zehen 
der  Huftiere,  deren  anatomische  Analyse  ihn  zu  seinen  Experimenten 
an  Amphibien  anregten,  als  Ausdruck  einer  metatraumatischen  Regene- 
ration oder  Superregeneration:  Das  erste  Carpale  erleidet  einen  Bruch, 
aus  der  Bruchfläche  heraus  wachsen  eine  oder  zwei  Zehen. 

Eine  ähnliche  Erklärung  gab  Tornier  auch  für  von  ihm  beobachtete 
überzählige  Zehen  unter  den  freilebenden  Wiederkäuern,  namentlich  bei 
Rehen  und  dem  Damwild  (Cerviden).  (Vgl.  reichhaltige  Mitteilungen, 
Kritik  und  Literatur  auch  bei  Hans  Przibbam  !) 

Wie  eine  solche  Regeneration  noch  bei  ausgewachsenen  Amphibien, 
besser  allerdings  bei  ihren  Larven  eintritt,  so  wird  bei  den  Säugetieren 
ein  intrauterines  Trauma  angenommen.  Damit  stoßen  wir  in  diesem 
Kapitel  zum  ersten  Male  auf  die  ,,amniogene  Theorie"  der  Mißbildungen, 
die  Gg.  B.  Gruber  bereits  im  Kapitel  VII  dieses  Buches  unter  der  Über- 
schrift ,, Gliedmaßenfehler  bei  placentarer  Beeinträchtigung"  S.  278  ff. 
beleuchtet  hat.  Für  die  Polydaktylie  der  Huftiere  machte  sie 
RuBELi  erstmals  geltend:  Wenn  das  Amnion  zu  eng  sei,  erfolge  auf  die 
Anlagen  der  vorderen  Gliedmaßen,  insbesondere  auf  die  Handplatte 
durch  das  Herz  ein  Druck,  dadurch  komme  eine  Verletzung  des  Carpus 
oder  des  Metacarpus  zustande  und  führe  zu  Superregeneration.  Ihm 
schloß  sich  1923  Drahn  an.  Dieser  Autor  macht  an  Abbildungen  der 
normalen  embryonalen  Entwicklung  deutlich,  wie  bei  zunehmender 
Pronation  der  Hand  ihre  mediale  Seite  sich  dem  Herzwulst  nähert  und 
bei  einem  Embryo  von  2,25  cm  Länge  diesem  aufliegt.  Der  Druck  des 
Herzschlages  kann  —  so  meint  Drahn  —  die  von  Rubeli  vermutete 
Schädigung  darstellen.  Aber  es  ist  zu  bedenken,  daß  beim  Schwein,  ähn- 
lich wie  bei  der  menschlichen  Hyperdaktylie,  schon  seit  langem  die 
Erblichkeit  der  Hyperdaktylie  in  manchen  Familien  bekannt  ist. 
Und  in  der  menschlichen  Teratologie  haben  die  Tatsachen  der  Vererbung 
die  Hypothesen  einer  mechanischen  Entstehung  in  den  Hintergrund 
gedrängt.  Was  beim  Schwein  bis  jetzt  zu  ihren  Gunsten  geltend  gemacht 
worden  ist,  müßte  in  systematischer  Untersuchung  noch  weiterhin  ge- 
sichert und  überzeugend  dargetan  werden. 
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Hypermelien  bei  den  Ungulaten 

Während  Albeecht  von  Haller  1768  alle  bis  dahin  bekanntgewor- 
denen Fcälle  eines  Plus  von  Extremitäten  oder  -teilen  als  „Crura 
snperflua"  zusammengefaßt  hat,  bespricht  1812  Johann  Friedeich 
Meckel  unter  ,, Mehrfachwerden  einzelner  Teile"  die  Hyperdaktylie  und 
fährt  dann  fort:  ,,Von  hier  aus  nimmt  das  Mehrfachwerden  des  ganzen 
Körpers  seinen  Anfang,  indem  sich  die  Vervielfachung  der  Extremitäten 
immer  mehr  vergrößert,  so  daß  eigene  vollständige  Schenkel  oder  Arme 
am  übrigens  einfachen  Körper  hervorbrechen."  Meckel  nimmt  also 
eine  morphologische  Eeihe  an,  deren  eines  Ende  ein  überzähliger  Finger 
bildet,  deren  anderes  in  das  Gebiet  der  Duplizitäten  fällt.  In  Gurlts 
bereits  erwähntem  Lehrbuch  der  pathologischen  Anatomie  der  Haussäuge- 
tiere (II.  Berlin  1832)  stehen  die  Hyperdaktylien  unter  den  monosomen 
Mißbildungen,  alle  anderen  Mehrbildungen  an  Gliedmaßen  unter  den  Doppel- 
bildungen als  ,,Melomeli".  Isidore  Geoffeoy-Saint-Hilaire  verzeiclmet 
1836  jede  Mehrbildung  an  Gliedmaßen  unter  den  Doppelbildungen,  ebenso 
Taruffi  in  seiner  Storia  della  teratologia  (I — VIII,  Bologna  1881 — 1894). 
Taruffi  teilt  den  Melomelus  ein  in  1.  Dibrachius  und  Dimerus  monopleurus, 
2.  Diantebrachius  und  Dicnemius  monopleurus,  3.  Dichirus  und  Dipus 
monopleurus,  4.  Didactylus,  Polydactylus. 

Nach  der  Definition  der  Doppelbildungen  von  Ernst  Schwalbe 
(1907)  als ,,  Körper,  welche  mindestens  teilweise  Verdoppelung  der  Körper- 
achse aufweisen"  ist  Geoffeoy- Saint  Hilaires  und  Taruffis  Melomelos 
von  den  Doppelbildungen  abzutrennen.  Wir  verstehen  daher  im  weiteren 
Sinne  unter  Hypermelie  (statt  Melomelie  oder  akzessorischer  Ex- 
tremität) überzählige  Gliedmaßen  oder  Gliedmaßenteile,  die  nicht 
Teilerscheinungen  von  Bildungen  im  Gefolge  einer  Verdoppelung  der 
Körperachse  des  Trägers  sind.  Bereits  bei  der  Hühnerhyperdaktylie 
war  davon  die  Bede,  daß  die  Hypermelie  eine  Deutung  als  rudimentäre 
Diplopodie  gefunden  habe.  Beim  Menschen  kann  man  allen  Übergängen 
von  sog.  ,, Spaltung"  des  Daumenendghedes  bis  zu  einer  teilweisen  Ver- 
doppelung am  Oberarm  begegnen.  Sogar  diese  sogenannte  ,, Daumen- 
schere", ja  bereits  Andeutungen  einer  solchen  kann  man  unter  die  Hyper- 
melie im  weiteren  Sinne  einordnen.  Es  ist  auch  heute  noch  nicht  ent- 
schieden, ob  man  eine  Grenze  zwischen  Hyperdaktylie  einerseits,  Diplo- 
cheirie  und  Diplopodie  anderseits  ziehen  kann,  also  zwischen  Erschei- 
nungsformen der  Mehrfingerigkeit  bis  zur  Verdoppelung  der  Hand  und 
des  Fußes.  Im  Grunde  genommen  ist  diese  Frage  müßig;  sie  läuft  auf 
einen  Streit  um  Worte  hinaus.  Jedenfalls  erscheint  die  Bezeichnung 
Hypermelie  im  engeren  Sinne  unbestritten,  wenn  wir  damit  an 
den  Gliedmaßen  Überschußbildungen  größeren  Stils  bezeichnen. 

Hypermelia  anterior 

Hatte  Albr.  von  Hallee  1768  mehrbeinige  Säugetiere  aufgeführt, 
die  größtenteils  als  sogenannte  ,, parasitäre"  zu  betrachten  seien,  so  gab 
GuELT  1878  zusammenfassend  an,  daß  eine  überzählige  vordere  Glied- 
maße bei  K  ä  1  b  e  r  n  .  Lämmern  und  Schweinen  vorkommt. 
Bereits  1687  berichtet  G.  S.  Winter  von  einem  überzähligen  Gliedmaßen- 
paar beim  Pferd  (Fig.  1). 
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Das  Vorkommen  eines  D  i  a  n  t  e  b  r  a  c  h  i  u  s  auf  der  einen  Seite 
bei  Kalb  und  Schwein  beschrieb  Gurlt  1877:  Beim  Kalb  war  die  rechte 
Scapula  und  der  rechte  Humerus  einfach  und  dünn,  der  Hunierus  jedoch 
unten  breit  und  in  Artikulation  mit  zwei  getrennten  Ulnae;  die  Radii 
fehlten.  Mit  der  inneren  Ulna 
artikulierten  zwei  Carpalia, 
mit  ihnen  ein  Metacarpale 
mit  einer  Zehe,  mit  der 
äußeren  Ulna  dagegen  sechs 
Carpalia  in  zwei  Reihen,  mit 
ihnen  drei  Metacarpalia  und 
drei  Zehen.  Äußerlich  war  die 
Verdoppelung  und  Trennung 
an  den  Klauen  sichtbar.  Beim 
Schwein  erschien  der  linke 
Unterarm  verbreitert,  distal 


Fig.  1 .  Verdoppelung 
des  re.  Vorderfußes 
vom  Schwein.  (Pa- 
tholog.  Institut 
Göttingen.) 


Fig.  2  a  und  2  b.  Überzählige  vordere 
Gliedmaße  eines  Sehaflammes.  Doppe- 
lung von  Metatarsus,  Tarsus  und  Klauen 
[Klauen  nur  in  Fig.  2  a  sichtbar.  Am 
Skelett  wurden  Teile  der  Tarsen  und 
Klauen  zugunsten  der  Präparation  der 
äußeren  Tiergestalt  in  Fig.  2  a  abge- 
sehnitton.]  (Präparat  des  Pathologischen 
Institutes  Göttingen.) 


konisch  geformt  aus  zwei  Teilen  zusammengesetzt  mit  einer  Längsfurche 
ausgestattet;  die  Vielzehigkeit  stellte  sich  dar  in  Form  von  3  +  2  Klauen 
mit  je  einer  Afterklaue  an  jedem  Rand,  also  bestanden  im  ganzen  sieben 
Klauen. 


Mißbildungen  der  Extremitäten 
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Einen  Dibrachiiis  beim  Lamm  erwähnt  1893  Guinard  nach  Blanc: 
Kopfwärts  vom  typischen  linken  Oberarm  artikuliert  mit  einer  akzes- 
sorischen Scapnlapfanne  ein  etwas  kleinerer  akzessorischer  Hnmerus  mit 
Zygo-  und  Autopodium,  soAvie  den  Hufen.  Ein  ähnlicher  Fall  von  Gramer 
(1910)  zeigt  abnorme  Stellung  des  Autopodiums  (vgl.  Fig.  2). 


Fig.  3.   Xotomelische  Überzahl  der  vorderen  Gliedmaßen  beim  Rind.  (*) 
(Göttinger  Beobachtung,  bearbeitet  von  B.  WjILDMANN). 

Zwei  Überzählige  vordere  Gliedmaßen  neben'der 
typischen  sind  bekannt  beim  Pferd,  beim  Schaf,  bei  der  Ziege  und  beim 
Kalb.  (G.  S.  Winter  1687,  Garratoni  1745,  Geoefroy- Saint  Hilaire 
1836.  JoLY,  Blanc,  Baumeister  1903  u.  a.  m.)  Der  überzählige  Schulter- 
gürtel mit  symmetrisch  zueinander  stehenden,  den  Boden  nicht  berüh- 
renden, aber  trotzdem  beschlagenen  Hufen  eines  von  Winter  abgebil- 
deten Pferdes  eines  fürstlichen  Marstalls  erscheint  als  Parallele  zu  Tor- 
NiERS  experimenteller  Amphibienhypermelie. 

Bei  den  anderen  Ungulaten  scheint  folgender  Skelettbefund  im 
wesentlichen  gemeinsam  gegeben  gewesen  zu  sein:  Linke  oder  rechte 
Scapula  hat  an  zwei  an  der  Basis  zusammenlaufende  Spinae  und  zwei 
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Hälse,  der  eine  trägt  eine  Gelenkfacette  für  die  typische  vordere  Extremi- 
tät, der  andere  zwei  für  die  beiden  akzessorischen  Humeri.  Diese  sind 
proximal  getrennt,  distal  mehr  oder  weniger  verwachsen,  häufig  in  An- 
kylose mit  den  akzessorischen  Unterarmen  — ■  zwei  äußeren  Knochen 
(verschmolzener  Ulnae)  — ,  zwei  getrennte  Carpi  mit  zwei  Zehenpaaren 
sind  vorhanden.  Die  beiden  akzessorischen  Extremitäten  sind  spiegel- 
bildlich angeordnet  bis  zum  Carpus  miteinander  verwachsen.  Die  über- 
zähligen Gliedmaßen  liegen  stets  kopfwärts  von  der  typischen  und  sind 
mit  dieser  im  Bereich  des  Oberarms  gewöhnlich  verwachsen. 

Hier  sei  auch  verwiesen  auf  überzählige  Gliedmaßen,  sei  es  in  Ein- 
zahl, sei  es  in  Doppelzahl  beim  Rind,  die  sich  der  Grenze  unvollkommener 
Doppelbildungen  nähern.  Es  sind  notomelische  oder  p  y  g  o  - 
melische  Hypermeliefälle.  Przibram  hat  in  Fig.  27  und  28 
seiner  Abhandlung  über  die  sog.  ,, Bruch-Dreifachbildung"  solche  Doppel- 
bildung der  vorderen  Beine  beim  Rind  in  dorsaler  Verbindung  mit  dem 
cervicodorsalen  Wirbelsäulenabschnitt  wiedergegeben.  Ebenso  hat  Bern- 
HARD  Waldmann  zwei  Beispiele  von  Rindern  mit  nur  einfacher  Hyper- 
melie  notonielischer  Art  beigebracht  (Fig.  1). 

Die  zwei  in  Fig.  3  wiedergegebenen  Rinder  sollen  Mutterkuh  und  Jungkuh 
in  unmittelbarer  erblicher  Abhängigkeit  gewesen  sein.  Nach  Gg.  B.  Gevbee.S 
Meinung  ist  diese  Anamnese  aber  mit  Vorsicht  anzuhören;  sie  stammt  vom  Schau- 
steller der  baiden  Tiere,  nach  dessen  Aussage  die  alte  Kuh  siebenmal  gekalbt  hätte; 
eines  dieser  Kälber  sei  das  untere  Tier  der  Abbildung  gewesen'). 

Hypermelia  posterior 

D  i  p  1  0  p  0  d  i  e  n  sind  bei  den  Paarhufern  beschrieben.  Bateson 
zählte  schon  1894  einige  Fälle  vom  Schaf  auf:  an  jedem  Hinterbein  zwei 
Calcanei,  zwei  zu  einem  Knochen  verschmolzene  Tali  zwischen  sich 
fassend,  entsprechend  auch  zwei  verschmolzene  Navicularia,  vier  Meta- 
tarsalia  parallel  dicht  nebeneinander,  vier  Zehen  in  Gruppen  von  je  zwei, 
beide  Hälften  des  Doppelfußes  in  Symmetrie.  Für  das  SchAvein  machte 
Murray  auf  Präparate  im  Museum  of  the  Royal  College  of  Surgeons  of 
England  aufmerksam. 

Eine  Verdoppelung  des  ganzen  Beines  beschrieb 
GuRLT  1832  für  das  K  a  1  b.  Die  akzessorirchen  Teile  treten  gewöhnlich 
erst  vom  Tarsus  ab  äußerlich  in  Erscheinung. 
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Hyperdaktylie  (Polydaktylie),  Diplocheirie  und  Diplopodie, 
Hypermelie,  Oligodaktylie  und  Defekte  von  Röhrenknochen 

IT.  Teil 

Menschlicher  Betrachtungskreis 
Von  Georg  B.  Gruber,  Göttingen 

Die  Kenntnis  der  als  Plus-  und  Minusvarianten  der  Extremitäten- 
entwicklung bezeichneten  Erscheinungen  am  Menschen  hat  durch  den 
seit  rund  60  Jahren  eingeführten  Gebrauch  röntgenographischer  Beurtei- 
lung einschlägiger  Unregelmäßigkeiten  an  Breite  und  Tiefe  zugenommen 
(Klaussnek,  Joachimsthal,  Nigst).  Die  verschiedenen  Formen  und 
Grade  entsprechender  Fehler  werden  in  nachfolgenden  Abschnitten  zu 
analysieren  und  mit  Bilderwiedergaben  zu  illustrieren  sein. 

Daß  im  ursächlichen  Kreis  der  Mißbildungen  Erbeinflüsse  von  Be- 
deutung sein  können,  hat  schon  Ch.  Darwin  überlegt.  Darüber  kann 
man  im  I.  Band  unseres  Werkes,  S.  107,  nachlesen.  Was  nun  gerade 
die  Fehlbildungen  im  Gliedmaßenbereich  angeht,  so  sind  schon  früh- 
zeitig Hinweise  auf  das  familiäre  Vorkommen  entsprechender  Anomalien 
erfolgt,  etwa  durch  Henning,  Pott,  E.  Wolf,  Fackenheim,  Menning, 
WiLH.  Ebstein,  Zander,  Klaussner,  Ballowitz,  E.  Schwalbe,  Erich 
Ebstein  u.  a. 

Hier  sei  das  Folgende  ausdrücklich  angemerkt:  Die  Nachricht  der  älteren  Lite- 
ratur über  eine  „endemische  Sechsfingerigkeit"  in  einem  französischen  Gebirgsdorf, 
die  Taeuffi  (1885),  Ballowitz  (1904),  Braus  (1907),  Maetius  (1908),  PrRES  de 
Lima  (1927),  Beandt  (1937)  u.  a.  zum  Teil  unter  Nennung  des  Dorfes  „Sfax"  im 
Departement  de  l'Isere  übernahmen,  ist  in  Nichts  zerflattert.  Bei  ERNST  Raitsch 
sind  ausführliche  Einzelheiten  darüber  zu  lesen.  Der  Vergleich  der  Berichte  der 
Autoren  über  jenen  Ort  ließ  erkennen:  Taeuffi,  Ballowitz  und  Beaus  verwiesen 
einheitlieh  auf  Angaben  des  Bull,  de  la  Soc.  d'Anthropologie  de  Paris,  IV.  Tome, 
1863,  bzw.  auf  einen  Bericht  von  PoTTON.  Piees  de  Lima  und  Brandt  dagegen 
beziehen  sich  auf  Francis  Devay:  ,,Du  danger  des  mariages  consanguines  sous 
le  rapport  sanitaire"  (Paris  1862).  Andere  Autoren  zitierten  nach  E.  BoiNET,  ,,Poly- 
dactylie  et  atavisme".  Rev.  de  med.,  18,  317  (1898).  Boinet  seinerseits  nennt  Devay 
als  Gewährsmann.  Eine  weiter  zurückliegende  Quelle  ausfindig  zu  machen,  ist  bis- 
her nicht  gelungen.  Alle  Berichte  in  der  gesamten  Literatur  scheinen  schließlich 
auf  das  genannte  Buch  Devays  zurückzugehen,  das  1862  bei  Victor  Massen  in  Paris 
erschienen  war.  Der  fragliche  Bericht  findet  sich  auf  S.  95  ff.  Die  Quelle  für  Taruffi, 
Ballowitz  und  Braus  ist  ein  Vortrag  von  de  Ranse  in  dergenannten  Schrift.  Dieser 
Vortrag  war  betitelt:  ,,Sur  la  consanguinite."  Es  ist  wahrscheinlich,  daß  auch 
DE  Ranse  auf  Devay  fußte.  Devays  Buch  wurde  1863  in  Archives  generales  de 
Medicine,  Bd.  I,  S.  763,  besprochen.  Dabei  ereignete  sich  ein  Druckfehler,  der  da 
an  Stelle  von  ,,Izeaux"  ein  Dorf  ,,Eycaux"  zu  lesen  gab.  Die  nun  eingetretene  Un- 
sicherheit des  Namens  spiegelte  sich  in  den  Darlegungen  der  verschiedenen  Autoren: 
Bei  Taeuffi  und  Brandt  heißt  der  Ort  ,,Sfax";  Ballowitz  und  Braus  nennen  keine 
Namen;  Piees  de  Lima  spricht  von  ,,Iseaux"  und  die  meisten  anderen  Autoren  be- 
richten von  ,,Izeaux".   (Vgl.  RoB.  Sommee!) 

Im  Departement  de  l'Isere  konnten  Sommer  und  Erich  Ebstein  nur  ein  „Izeaux" 
feststellen.  Dieser  Ort  liegt  in  der  Nähe  der  Bahnlinie  von  Voiron  nach  St.  Rambert 
im  Rhonetal,  nordwestlieh  von  Grenoble.  „Sfax",  „Eycaux"  oder  „Iseaux"  sind 
dort  unbekannt. 

Braus  und  Piees  de  Lima  beriefen  sich  neben  vielen  anderen  Autoren  auf 
PoTTON,  der  nach  PiEES  DE  LIMA  im  Jahre  1829  und  1836  in  „Iseaux"  gewesen  sein 
sollte.  Tatsächlich  nennt  Devay'  in  seiner  Schrift  einen  Arzt  PoTTON  aus  Lyon.  Dar 
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über,  daß  PoTTON  oder  Devay  selbst  in  Izeaux  gewesen  wären  und  dort  Ein- 
wohner mit  Hexadaktylie  untersucht  hätten,  enthält  die  Literatur  keine  Angabe. 
Ein  eingehender  Bericht  Po'SVONS  fand  sich  ebenfalls  nirgends  (Sommer  1911).  Die 
Literaturangaben  einer  Schrift  PoVTOXS  nach  Aschner-Engelmann  (1928)  und 
Brandt  (1937)  ließen  sich  nicht  bestätigen. 

Devay,  einstmals  Pi-ofessor  der  inneren  Medizin  in  Lyon,  sprach  nur  davon, 
daß  ein  Arzt  PotTON  in  den  Jahren  1829  und  1836  in  Lyon  einen  Mann  beobachtet 
habe,  der  an  der  Daum9nseite  ein  einphalangisches  überzähliges  Fingerrudiment 
mit  mahr  oder  weniger  ausgebildetem  Nagel  hatte  (also  keine  ausgesprochene  Hexa- 
daktylie, sondern  nur  eine  rudimentäre!).  Dieser  Mann  habe  vier  normale  Kinder 
gehabt.  Ssine  Heimat  sei  Izeaux  gewesen.  Der  ganze  Bericht  über  die  ,, endemische 
Sejhäfingerigkeit"  von  Izeaux  geht  nach  Devat-Potton  auf  die  Angaben  einer 
Begleitperson  dieses  Mannes  zurück.  Wie  weit  der  Bericht  der  Begleitperson  zuver- 
lässig war,  wissen  wir  nicht.  Eine  Meldung  über  ärztliche  Untersuchungen  an  Ort 
und  Stelle  findet  sich  nirgends;  im  Gegenteil,  als  sich  Erich  Ebstein  1911  an  den 
Direktor  der  medizinischen  Klinik  in  Grenoble,  Professor  Dr.  Rene  Porte,  mit  der 
Bitte  um  Aufklärung  über  die  Angelegenheit  wandte,  erhielt  er  am  13.  6.  1911  zur 
Antwort,  daß  es  weder  jetzt  noch  früher  in  Izeaux  Fälle  von  Hyperdaktylie  gegeben 
habe  (E.  Ebstein,  Sommer). 

Dagegen  dürfte  ein  Bericht  von  MalTZAN  zutreffen;  er  gab  Kunde  von  Seehs- 
fingerigkeit  in  der  Familie  des  schwarzhäutigen  Sultans  aus  der  Fodli-  oder  Ozmani- 
Dynastie  in  einem  südarabischen  Gebiet,  einige  Tagereisen  nordöstlich  von  Aden; 
es  handelte  sich  an  allen  vier  Gliedmaßen  um  laterale  Hexadaktylie  konsangviiner 
Herkunft,  die  dadurch  sozusagen  fortgezüchtet  wurde,  daß  nach  altem  Herkommen 
die  seahsfingerigen  Sultanssöhne,  insonderheit  der  Kronprinz,  jeweils  —  in  eben- 
bürtiger Ehe  ihres  Vaters-Bruder  erzeugte  —  ebenfalls  sechsfingerige  Prinzessinnen, 
d.  h.  Basen,  zu  hairaten  gezwungen  waren.  M\lTz\N  sah  sowohl  an  Händen  als  an 
Füßen  solchen  Sultans,  seiner  Brüder  und  seiner  Kinder  je  6  Digiti,  während  manche 
Nachkommen  von  Nebanzweigen  desselben  Geschlechtes,  als  Abkömmlinge  nicht 
so  eingeangter  Ehegepflogenheiten,  dieser  Erbla.st  der  umfassenden  Seehsfingerigkeit 
nicht  so  ausschließlich  unterworfen  waren  (MalTzan,  Miles  und  Munzinger,  E.  Eb- 
stein)'). 

Die  Einsicht  in  Vererbungsumstände  von  Gliedmaßenfehlern  ist 
durch  den  Fortschritt  in  der  Erkenntnis  der  Erblehre,  d.  h.  durch  die  gene- 
tische Forschung,  stark  vertieft  worden,  worüber  gerade  für  das  von  uns 
hier  zu  bearbeitende  Gebiet  unter  Beibringung  reichlicher  Schrifttums- 
belege das  Buch  von  B.  Aschner  und  G.  Engelmann  Zeugnis  ablegt. 
Die  Errungenschaft  dieser  neuen  Betrachtung,  deren  ins  einzelne  gehende 
Unterscheidungen  in  unserer  folgenden  Darstellung  nicht  näher  begründet 
und  in  all  ihrer  Problematik  dargelegt  werden  können,  hat  frühere  Er- 
klärungsversuche für  das  Wesen  der  Gliedmaßenfehler  stärkst  eingeengt, 
ja  verdrängt.  Mechanische  Umweltseinflüsse  im  uterinen  Raum  auf  die 
werdende  wachsende  Frucht  werden  kaum  mehr  in  Betracht  gezogen. 

Die  neue  Erk9nntnis,  daß  schwere  Erkrankung  der  Mutter  in  frühen  Wochen 
der  Schwangerschaft  störende  Wirkung  für  die  Entwicklung  ihrer  Leibesfrucht 
haben  kann,  daß  also  gewisse  Mißbildungen  des  Neugeborenen  auf  jene  mütterliche 
Erkrankung  zu  beziehen  seien,   berührt  auch  das  Fragengebiet  der  Verursachung 

1)  In  einer  Korrespondenz  über  diese  Wahrnehmungen  schrieb  dem  Verf.  im 
Dezember  1956  Frau  Dr.  Eva  Hoegk,  die  im  gleichen  Aden-Protektorat  ärztlich  tätig 
war,  in  dem  die  Sultanate  der  Fodli  und  der  Fordli  liegen,  daß  ihr  im  Kreis  der  Klientel 
Sechsfingerige  häufig  begegnen.  Niemand  finde  es  unschön  oder  hinderlich,  je  sechs 
Finger  an  den  Händen  zu  haben.  Sie  sei  nur  ein  einziges  Mal  gebeten  worden,  bei 
einem  Kind  ,,dies  Anhängsel"  von  der  Hand  zu  entfernen.  Im  übrigen  sei  nicht  nur 
in  den  Sultansfamilien,  sondern  auch  sonsthin  der  Brauch  üblich,  Ehen  unter  Ge- 
schwisterkindern einzugehen.  Trotzdem  begegne  man  nur  erstaunlich  wenig  sonstig 
Mißbildeten  oder  geistig-psychisch  Minderwertigen.  Freilich  sei  auch  zu  bedenken, 
daß  von  den  lebendgeborenen  Kindern  63 — 6.5%  das  dritte  Lebensjahr  nicht  über- 
dauern, was  im  wesentlichen  daran  liege,  daß  die  Mütter  jener  Zonen  es  nicht  ver- 
möchten, ihre  Kinder  zu  nähren  und  zu  ernähren. 
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von  angeborenen  Gliedmaßenfehlern.  So  hat  Coenelli  die  Jungen  von  Meer- 
schweinchen untersucht,  die  einer  CO-Intoxikation  vom  20.  Trächtigkeitstag  an 
bis  zur  Wurfzeit  avisgesetzt  waren.  Die  Jungen  zeigten  eine  allgemeine  Hypoplasie 
und  verschiedene  Defekte  an  den  Hinterbeinen.  Wie  H.  Bi  TTe  berichtet,  beschrieb 
GiunTini  den  Fall  eines  Kindes,  das  dvirch  allgemeine  Hypoplasie,  Fvißdeformi- 
täten,  Hüftgelenksaplasie  und  eine  enorme  Knochenbrüchigkeit  avisgezeichnet  ge- 
wesen sei.  Die  Mutter  dieses  Kindes  hätte  bei  der  einschlägigen  Gravidität,  und 
zwar  im  ersten  Schwang ?rschaftsmonat,  eine  CO-Vergiitung  erlebt.  Bitte  brachte 
ebenfalls  einen  kasuistischen  Beitrag  ähnlicher  Art  zur  Kenntnis:  hier  war  die  Mut- 
ter des  mit  Klvimphänden  u.  a.  ausgestatteten  Säuglings  in  der  siebten  Schwanger- 
schaftswoche  einer  Leuchtgasvergiftung  ausgesetzt  gewesen.  —  Man  wird  weitere 
Erfahrungen  abwarten  müssen,  ob  auch  h\-perdaktylische  und  oligodaktylische 
Folgen  aus  solchen  ektogenen  Störungen  der  Tragzeit  der  Mutter  zu  fassen  sind. 

Man  kann  heute  auch  sagen,  daß  z.  B.  für  die  polydaktyUschen 
Extremitätenfehler  ebenso  wie  für  die  vererbbaren  syndaktylen  Formen 
und  für  Spalthand  und  Spaltfuß  eine  ätiologische  Deutung  unter  Rück- 
griff auf  amniotische  Beeinträchtigungen,  wie  sie  bei  Ahlfeld,  P.  Mosek, 
V.  Winkel,  Bergmann  und  vielen  anderen  als  ursächliche  Faktoren  eine 
Rolle  spielten,  nun  nicht  mehr  in  Frage  kommt,  von  einem  ,, Versehen" 
der  Mutter  ganz  zu  schweigen,  wie  es  Menning  gegenüber  einer  Frau  für 
eines  ihrer  sechszehigen  Kinder  geltend  machte,  da  sie  in  ihrer  Gravidi- 
tätszeit einem  Straßenarbeiter  mit  6  Zehen  begegnet  sei. 

Aber  auch  in  anderer  Richtung  hat  der  Einblick  in  Fragen  der  Glied- 
maßenfehler neue  Überlegungen  gezeitigt.  Dazu  verhalf  nicht  zuletzt 
die  Betrachtung  der  Objekte  im  Röntgenlicht,  deren  bildmäßiges  Er- 
gebnis dem  anatomischen  Spürsinn  zu  Hilfe  gekommen  ist.  Die  so  ge- 
wonnenen Ergebnisse  zwangen,  einiges  umzuordnen.  So  kam  es  zum  Bei- 
spiel, daß  man  die  als  sirenoide  Monstrosität  bekannte 
symmelische  bzw.  synskelische  Fehlbildung  grundsätzlich  nicht  mehr  in 
den  Rahmen  der  Gliedmaßenmißbildungen  einweist,  sondern  als  eine 
der  übergeordneten  Störung  der  Rumpfachse  zugehörige  Erscheinung  im 
Kapitel  der  Teratologie  der  Wirbelsäule  betrachtet  (vgl.  S.  556  dieses 
Buches !  Vgl.  ferner  Tönduey,Werthemann,  Loustalot,  Gg.  B.  Geubee  !). 
Natürlich  bleibt  es  unbenommen,  gewisse  Einzelheiten  eines  Sympus, 
z.  B.  seine  etwaige  Polydaktylie  gleichwohl  auch  beim  Kapitel  der  Hyper- 
daktylie  zu  untersuchen. 

Walthee  Müllee  hat  nachhaltig  betont,  daß  es  zu  eng  ist,  in  den 
Mißbildungen  der  Hand,  wie  natürlich  auch  des  Fußes,  im  wesentlichen 
ein  anatomisches  Problem  zu  ersehen.  Er  erkennt  im  Überblick  über 
viele  Vorkommnisse  morphologisch  anscheinend  eindeutiger  Mißbildungs- 
gruppen, etwa  der  Syndaktylie,  verschiedene  Prinzipien  der  Störung, 
Prinzipien,  die  zu  verschiedenen  Entwicklungsperioden  gehören  können 
und  von  verschiedenen  Genen  abhängen  mögen.  Diese  Mißbildungen 
sind  also  biologisch  problematisch.  Man  soll,  so  schreibt  Walthee  Müller, 
nicht  so  sehr  das  anatomische  Bild  einseitig  würdigen,  sondern  den  Vor- 
gang der  Abweichung,  der  Änderung  in  entwicklungsgeschichtlichem 
Geschehen  als  das  Entscheidende  ansehen.  Man  muß  von  den  typisch 
erscheinenden  Fehlbildungen  ,,in  möglichst  lückenloser  Reihe  alle  Über- 
gänge von  den  allerersten  Anfangsstadien  bis  zu  den  allerschwersten 
Formen  aneinanderfügen  und  damit  den  ganzen  Gang  der  Abweichung 
in  seiner  Tendenz  erfassen".  Nach  Möglichkeit  soll  man  sie  nicht  als 
Einzelerscheinung,  sondern  nach  ihrem  Auftreten  innerhalb  großer  Fa- 
milien betrachten.   ,,Im  Zusammenhang  mit  der  Erblichkeitsforschung 
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werden  dabei  nicht  nur  die  Erblichkeitsverhältnisse  erforscht,  sondern 
auch  die  Schwankungen  des  Grades  der  Abweichungen  innerhalb  größerer 
Sippen  verfolgt  und  damit  wiederum  Erkenntnisse  in  dem  Ablauf  dieser 
Variabilitätserscheinungen  erzielt.  Auf  diesem  Wege  werden  vor  allem 
die  wirksamen  Faktoren-  allmählich  erkennbar,  die  den  Ablauf  der  ge- 
nannten Abweichungsprozesse  modifizieren,  verstärken  oder  womöglich 
ganz  unterdrücken." 

Was  nun  die  embryologischen  Umstände  bzw.  den  morphogene- 
tischen  Aufbau  anbelangt,  so  muß  zunächst  des  Bauplanverständnisses 
wegen  zurückgegriffen  werden  auf  Feststellungen,  wie  sie  etwa  seit 
Haeckels  und  Gegenbaues  Zeit  in  vergleichender  Anatomie  gelten.  An 

das  Zonoskelett  des  Schulter-  oder  Beckengürlels  schließt  sich  die  Glied- 
maße jederseits  peripher  gerichtet  an,  nämhch  das  einknöchige  Stijlo- 
podiiun  des  Oberarms  oder  Oberschenkels,  dann  das  zwei  knochige  Zygo- 
podium  des  Vorderarms  oder  Unterschenkels,  weiterhin  das  drei-plus- 

vierknöchigc  Basi  podiuin   des  Carpus  und  des  Tarsus,  das  fünf  knochige 

Metapodiinii  des  Metacarpus  und  des  Metatarsus,  wie  auch  das  fänf- 
strahlige  Akropodium  der  Phalangen  an  Hand  und  Fuß.  Man  hat  Hand 
und  Fuß  jeweils  auch  als  Autopodiuni  benannt  und  man  spricht  von 
den  Skelettstücken  dieser  verschiedenen  Abschnitte  der  Gliedmaße  auch 
als  ihren  Achsenstrahlen,  wobei  der  radiale  bzw.  tibiale  Strahl  dem 
Schädel  zugewandt  kephal  oder  präaxial  gelegen  zu  denken  ist,  während 
für  Ulna  und  Fibula  eine  kaudale  oder  postaxiale  Position  gilt  (als ,, Achse" 
solch  onomatologischen  Gebrauchs  dient  die  Längsachse  der  Extremität). 

Die  Extremität  wächst  als  Knospe  aus  der  Anlage  des  Rumpf- 
skelettes heraus,  mit  dem  die  künftige  Gliedmaße  zonulär  (durch  Schulter- 
oder Beckengürtel)  verbunden  ist.  Die  Extremitätenknospe  besteht  aus 
einem  mesenchymalen,  entwicklungsfähigen  Muttergewebe  mit  dichterer 
zentraler  Zellanordnung.  Diese  dichtere  Struktur  entspricht  der  kommen- 
den Skelettanlage;  sie  gabelt  sich  peripher  in  zwei  Säulen  (Zygopodium), 
sodann  in  eine  vorerst  nicht  differenzierte  Platte  (Basipodium),  die  als 
Hand  bzw.  als  Fuß  durch  je  fünf  Skelettstrahlen  bestimmt  wird,  wobei 
die  Differenzierung  der  Finger  nach  skelettogener  Anlage  durch  ein- 
schneidende Furchungen  vom  peripheren  Rand  der  plattigen  Handknospe 
her  in  dorsaler  und  volarer  Vertiefung  erfolgt.  So  entstehen  die  Ab- 
spaltungen der  weiterwachsenden  Finger  aus  der  Handplatte,  an  der 
man  für  all  ihre  Entwicklung  und  Fehlentwicklung  grundsätzlich  den 

skelellogenen  Anlcil  und  das  Weichlcilhlaslciti  unterscheiden  muß  (GOETTE, 
WiEDEESHEIM,  WaLTHEK  MÜLLEK). 

Es  leuchtet  ein,  daß  bei  solch  dualistischer  Natur  der  Hand-  und 
Fußentwicklung  man  auch  zwei  größere  Gruppen  von  Fehlentwicklungen 
wird  unterscheiden  können.  Da  ist  erstens  jene  Gruppe  von  Fehlern 
zu  beachten,  für  die  gestörte  Verhältnisse  der  Weichteilmatrix  maß- 
geblich sind;  hier  wurden  skelettogene  Anteile  irgendwie  (sekundär) 
behindert  oder  zur  Verformung  bestimmt,  wie  dies  z.  B.  bei  gewissen 
Formen  der  Syndaktylie  und  der  Spalthand  der  Fall 
sein  kann ;  auch  der  Riesenwuchs  einzelner  Hand-  oder 
Fußabschnitte  ist  hier  zu  nennen  (Walther  Müller).  Die  an- 
dere Gruppe  umschließt  die  morphologischen  Folgen  gestörter 
Entwicklung  der  Skelettanlage  selbst,  wie  sie  sich  namentlich 
an  Hand  und  Fuß  in  ihrer  numerischen  Gestaltung  und  Ghederung 
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nach  geltend  machen.  Die  beiden  Entwickhingsmatrizen,  hier  die  Weich- 
teil- und  dort  die  Skelettanlage,  sind  genetisch  von  einander  abhängig. 
Es  können  Unstimmigkeiten  dieser  Gegenseitigkeit  offenbar  werden, 
etwa  als  ossale  Syndaktylien.  als  Mangel  von  knö- 
chernen Anteilen,  als  übermäßig  große  Digital- 
knochen usw. 

All  diese  Überlegungen  sind  meisterhaft  von  Walther  Müller  in 
seiner  Monographie  über  die  angeborenen  Fehlbildungen  der  mensch- 
lichen Hand  niedergelegt,  in  einem  Werk,  dessen  Darstellung  uns  auch 
weiterhin  als  Grundlage  dieser  Kapitel  dienen  wird.  Es  ist  sehr  bemer- 
kenswert, daß  Müller  in  Ansehung  der  biologischen  Folgen  gestörter 
Entwicklung  der  Hand  zu  einer  einengenden  Kritik  des  Begriffes  der 
MifJbildung  kam^).  Er  erkennt  die  von  ihm  bearbeiteten,  ungewöhnhchen 
Formen  gestörter  Entwicklung  an  Hand  und  Fuß  als  den  Ausdruck  von 
,, Variationserscheinungen,  wie  sie  im  Laufe  der  ununterbrochenen  Gene- 
rationsfolgen an  einzelnen  Vertretern  dieser  Familien  mit  mehr  oder 
minder  großer  Häufigkeit  auftreten".  Er  faßt  sie  auf  als  Schwankungen 
um  einen  Normalwert,  welche  im  Kreis  derartiger  Abnormitäten  sich 
stets  in  zwei  gewissermaßen  gegensätzlichen  Typen  vorfinden,  in  Typen, 
die  der  Phase  der  Schwankung  nach  der  Plusseite  und  umgekehrt  nach 
der  Minusseite  entsprechen.  Daher  finden  wir  als  Schwankung  beispiels- 
weise der  Fingerzahl  neben  der  Pol  ijdaldijie  auch  die  entsprechenden 
Formen  von  OUgodakiyUe  mit  nur  vier  oder  drei  Fingerstrahlen.  Bei 
den  Schwankungen  in  der  Längenentwicklung  bestimmter  Phalangen 
werden  wir  den  sog.  dreigliedrigen  Daumen  als  die  positive  Phase,  die 
Brach  iimesopludangie  als  die  negative  Phase  dieser  Variabilitätserscheinung 
kennenlernen.  Dem  Bilde  des  partiellen  Bie.senwuehse.s  an  Hand  oder  Fuß 
dürfte  als  Gegenpol  das  Bild  der  Spallhand  und  bestimmter  radialer 
Mängel  entsprechen.  Auch  andere  angeborene  Zustände,  wie  z.  B.  Arachno- 
dakii/lie  und  das  angeborene  vermehrte  Dickenwachstnni  der  Hände  und 
Füße  stellen  wohl  derartige  Gegenpole  dar. 

Wenn  man  nach  dieser  Richtung  hin  eingehender  den  Mißbildungen 
an  der  Hand  als  Ausdrucksformen  oszillatorischer  Schwankungen  nach- 
geht, dann  findet  man  auch  immer  wieder  die  Tatsache  bestätigt,  daß 
die  gleichsinnigen  Phasen  mehrerer  Formen  derartiger  Variabilitäts- 
erscheinungen auffallend  häufig  miteinander  kombiniert  vorkommen. 
Die  positive  Schwankung  der  Zahl  der  Fingerstrahlen  ist  auffallend 
häufig  kombiniert  mit  der  positiven  Phase  der  Längendifferenzierung, 
also  etwa  dem  dreigliederigen  Daumen.  Umgekehrt  sind  Brachymeso- 
phalangie  und  Oligodaktylie  auffallend  oft  miteinander  gepaart,  auch 
die  Spalthand  ist  in  ihren  höheren  Graden  sehr  oft  mit  Brachydaktylie 
gepaart  (Walther  Müller). 

Nach  solchen  Überlegungen  wird  man  eine  Einteilung  der  in  folgen- 
den Abschnitten  zu  schildernden  Formen  der  Fehlentwicklung  treffen 

1)  Der  Begriff  ,,M  i  ß  b  i  1  d  u  n  g"  unterliegt  mehr  oder  weniger  subjektiver 
Kritik.  Er  bedevitete  ursprünglich  die  Morphe  jeder  groben  Abweichung  vom  er- 
warteten Bau  einer  Frucht ;  die  Erwartung  ordentlich  gebildeter  Organisation  gründete 
sich  auf  die  Erfahrung  von  überragender  Häufigkeit  der  formalen  Gestaltung  lebens- 
tüchtiger und  gut  funktionierender  Einzelwesen  derselben  Alt.  Ob  die  zur  Miß- 
bildung führende  Entwicklungsstörung  endogen-genetisch,  endogen-hormonal  oder 
endogen-physikalisch,  exogen-chemisch,  exogen-infektiös  ausgelöst  wurde,  ist  dabei 
gleichgültig.    (Vgl.  dazu  auch  A.  WepA'HEMANN,  sowie  G.  TÖnduey!) 
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können.  So  vermag  man  die  Formstörungen  als  Folgen  fehlerhafter  Ent- 
wicklung jener  inneren  Skelettanlage  nach  Art  einer  Variation  der  Finger- 
zahl und  -Gestalt  (Polydaktylie  —  Oligodaktylie,  Mehr- 
glied r  i  g  k  e  i  t  des  Daumens)  zu  betrachten.  (Auch  die  Gelenk- 
aplasie  gehörte  hierher.  Sie  ist  indes  schon  an  anderer  Stelle  dieses  Bandes 
[vgl.  S.  607]  behandelt  worden.)  Auch  der  H  y  p  e  r  m  e  1  i  e  ist  Auf- 
merksamkeit zu  widmen. 

Ein  anderes  Kapitel  umfaßt  die  Formen  gestörter  Differenzierung 
der  Weichteilanlage;  was  davon  als  Überschußformen  (eines  umfschri ebenen 
Riesenwuchses)  in  Betracht  käme,  ist  ab  S.  42.3  dieses  Bandes  vorweg- 
genommen. Rückbildungen  bzw.  Hemmungen  in  transversaler  Achs- 
richtung kommt  bei  gewissen  S  y  n  d  a  k  t  y  1  i  e  f  o  r  m  e  n  in  Frage. 
Störungen  in  der  Längsachsenentwicklung  gesellen  sich  solche  keilför- 
miger Mängel  (wie  der  S  p  a  1 1  h  ä  n  d  e  und  S  p  a  1 1  f  ü  ß  e),  die 
auch  unter  dem  Namen  ektrodaktyler  Mangelhaftigkeit 
laufen.  Radialer  oder  ulnarer  Strahl  mangel  wird  in 
den  Abschnitt  der  Oligodaktylie  einbezogen.  Walther  Müllee 

unterstellt  einem  dritten  Abschnitt,  Vorkommnisse  vermehrten  oder  per- 
minderten Dickenwachstiuns  der  Extremität,  Umstände,  die  mit  der  pri- 
mären Anlage  nichts  zu  tun  haben.  Diese  Formfehler  werden  in  den 
nachfolgenden  Kapiteln  nicht  berücksichtigt.  (Soweit  Exostosen  und 
Enchondrosen  in  Frage  stehen,  siehe  S.  .395  dieses  Buches !)  Überschuß- 
typen auf  der  einen,  Rückbildungstypen  auf  der  anderen  Seite  hängen 
in  ihrem  Werden  von  Genwirkungen  ab.  Es  ist  also  ein  Blick  auf  die 
Ergebnisse  der  genetischen  Forschung  des  einschlägigen  Gebietes  ge- 
störter Extremitätenbildung  zu  werfen. 

Erbbiologische  Überlegungen 

Bertha  Aschneb  und  Guido  Engelmann  haben  in  ihrem  Buch 
,,  Konstitutionspathologie  in  der  Orthopädie"  einen  Abschnitt  vorgesehen, 
der  überschrieben  ist  ,, Zahlenmäßige  Varianten  des  Skelettsystems". 
Dort  bearbeitete  B.  Aschner  die  Polydaktylie,  seltene  Kombinationen 
mit  Polydaktylie,  die  Syndaktylie,  die  Ektrodaktylie^),  Mehrfachbildungen 
höheren  Grades  (Diplocheirie)  und  Defekte  langer  Röhrenknochen. 

A.  Polydaktylie.  Über  ihre  Häufigkeit  finden  sich  Angaben 
bei  E.  G.  Levin,  Tapie,  Garms  und  P.  Strassmann  zitiert.  Nach  Levins 
Berechnung  käme  etwa  auf  1350  bis  1400  klinisch  kontrollierte  Geburten 
eine  polydaktyle  Frucht.  Nach  Aschner  findet  sich  Polydaktylie  nur 
bei  0,0025^0  orthopädischer  Deformitäten,  ist  also  eine  seltene  Ver- 
bildung.  Wenn  man  nun  bedenkt,  daß  diese  Entwicklungsfehler  bei 
mehr  als  eine  m  oder  gar  bei  zahlreichen  Mitgliedern  derselben  Familie 
beobachtet  werden,  dann  kann  dies  kein  Zufall  sein.  Hier  darf  man 
schon  aus  dem  Vorhandensein  kasuistischer  Beispiele  eines  heredofami- 
liären  Vorkommens  auf  die  genotypische  Bedingtheit  schließen,  eine 
Anschauung,  welche  die  früher  gewälzten  Überlegungen  einer  Polydaktylie- 
entstehung  infolge  regenerativer  Reaktion  nach  amniotischer  Eim\1rkung 
—  etwa  durch  Schnür-  oder  Spaltwirkung  von  SiMONABTschen  Bändern  — 

1)  Gemeint  ist  mit  ,,EktrodaktyIie"  die  Erscheinung  der  Spalthand  und  des 
Spaltfußes,  evtl.  kombiniert  mit  Randstrahlmangel,  sowie  die  Kombination  von 
keilförmigem  Mangel  der  Hand  usw.  im  Verein  mit  Syndaktylie. 
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hinfällig  machte,  ebenso  wie  sie  gegen  die  ursächliche  Bedeutung  sonstiger 
mechanischer  Benachteiligung  des  sich  formenden  Embryos  im  Mutter- 
leib spricht,  also  der  sog.  J)rucktheorie  abhold  erscheint.  Polydaktylie 
ist  also  nicht  die  Folge  einer  Superregeneration  nach  Trauma  im  Uterus. 
In  diesem  Sinn  finden  sich  eingehende  Auseinandersetzungen  bei  B.  Aschner, 
welche  die  Vielfingerigkeit  als  eine  endogen  bedingte  Varietät  ohne  atavi- 
stische Bedeutung  anspricht. 

Die  Quantität  (i.  e.  den  Grad)  der  Ausbildung  des  überzähligen 
Fingers  vom  rudimentären  Anhangsgebilde  bis  zum  vollentwickelten 
iStrahl  fanden  Aschnek  und  Engelmann  für  manche  Familien  als  ganz 
auffallend  konstant.  Doch  kommen  auch  Differenzen  der  Quantität  der 
Fehlentwicklung  rechts  und  links  vor.  In  diesem  Sinn  verweist  Walther 


Fig.  4.  Stammbaum  mit  Polydaktylie  und  Syndaktylie.  (Naeli  Smith-Noewill 
aus  Aschner  u.  Exgelmann.) 


Müller  mit  Abbildungen  auf  das  gleichzeitige  Auftreten  von  Poly-  und 
Oligodaktylie  an  verschiedenen  Körperseiten  derselben  Person  aus  eigener, 
wie  aus  Hohmanns,  Klaussnebs  u.  Thomsens  Erfahrung.  Dieses  Neben- 
einander von  Überschuß-  und  Reduktionsform  im  Bereich  der  daktylen 
Achsstrahlen  bei  gleichzeitigem  Befall  der  verschiedenen  Körperseiten 
desselben  Wesens,  wie  auch  bei  Wesen  derselben  Sippe,  soll  einem  ein- 
heitlichen Variationsvorgang  entsprechen.  Von  den  beiden  Formen 
begegnet  man  der  Polydaktylie  sehr  häufig,  der  Oligodaktyhe  nur  selten. 

Man  kann  hier  von  graduellen  Unterschieden  des  teratologischen  Be- 
falls der  Gliedmaßen  sprechen.  Dem  Grad  nach  kommt  die  Anzahl  der 
Stellen,  d.  h.  der  Hände  oder  der  Füße  in  Betracht,  an  denen  die  Poly- 
daktylie auftritt.  Nun  gibt  es  aber  noch  artliche  Verschiedenheiten  solcher 
Mißbildung.  Das  macht  sich  darin  geltend,  welcher  oder  welche  Finger 
verdopi)elt  zu  sein  pflegen.  Mit  einer  überraschenden  Regelmäßigkeit  ver- 
erben sich  solche  artlichen  Fehler.  Aschneb  verweist  an  Hand  des  in  diese 
Zeilen  übernommenen  Stammbaums  einer  Sippe  mit  Polydaktylie  und 
Syndaktylie  (nach  Smith  und  Nobwell)  darauf,  daß  auch  dann  diese  Kon- 
stanz der  Art  des  Erbfehlers  zu  bemerken  ist,  wenn  der  überzählige  Strahl 
eine  atypische  Lokalisation  hat,  so  daß  er  also  bei  den  befallenen  Familien- 
mitgliedern stets  in  derselben  Anordnung  auftritt,  also  etwa  zwischen 
5.  und  4.  Finger  oder  als  überzählige  Zehe  am  fibularen  Rand. 

Es  ist  eine  auffällige  Erscheinung,  daß  sich  Polydaktylie  dominant 
vererbt,  während  für  die  Oligodaktylie,  die  in  der  Erbfolge  leicht  unter- 
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drückt  wird,  ein  rezessives  Verhalten  doch  wohl  in  Frage  kommt.  W.  Mül- 
ler verweist  bei  dieser  Gelegenheit  auf  eine  gewisse  Analogie  im  Bereich 
der  Wirbelsäule,  die  nach  Kühne  für  die  Tendenz  des  Auftretens  von 
Variationen,  je  nachdem  ob  sie  kranialwärts  oder  kaudalwärts  erfolgt, 
verschiedene  Erscheinungen  insofern  bieten  soll,  als  die  kopfwärts  ge- 
richtete Tendenz  der  erblichen  Manifestation  dominant,  die  steißwärts 
gerichtete  rezessiv  zum  Ausdruck  käme.  Was  nun  Polydaktylie  und  Oligo- 
daktylie anbelangt,  so  meint  Walthek  Müller,  er  sehe  keinen  Grund, 
wegen  dieses  gegensätzlichen  Verhaltens  den  einheitlichen  Charakter  der 


D  D 


I  ^ 

I  ]^YY]^ 


Symmetrische  Syndaktylie  der  2.  und  3.  Zehe. 


SjTidaktylie  zwischen  Mittel-  und  Zeigefinger  der  re.  Hand. 
*      Zehen  frei. 


Fig.  5.  Stammbaum  mit  Syndaktylie.  (Nach  New.sholme.) 
D  =  Diabetes  mellitus    G  =  Glykosurie  P  =  Proband. 


Poly-  und  Oligodaktylie  zu  leugnen.  Was  die  Erklärungen  zum  Wechsel 
der  Penetranz  des  Entwicklungsfehlers  anbelangt,  so  sei  auf  0.  v.  Ver- 
scHUER  verwiesen,  der  die  Möglichkeit  multipler  Allele  des  Polydaktylie- 
Gens  überlegt,  welche  für  verschiedene  Penetranz  der  vielfältigen  Erschei- 
nung verantwortlich  seien.  Aschner  und  Engelmann  dachten  an  eine 
Genkoppelung,  auf  der  einerseits  das  Merkmal  Polydaktylie,  anderseits 
die  Lokalisation  der  Vielfingerigkeit  beruhe.  Der  fragliche  Genkomplex 
schlüge  in  seinem  Erbtyp  meist  dominant  durch,  könne  sich  aber  seinem 
regelrechten  AUelomorph  gegenüber  auch  rezessiv  verhalten.  Auch  sei 
Dominanzwechsel  in  derselben  Familie  nicht  auszuschließen.  Eine  ge- 
wisse Geschlechtsgebundenheit  der  Polydaktylie  ist  gelegentlich  beob- 
achtet (Pfitzner). 

B.  Syndaktylie.  Hier  sei  zunächst  auf  das  Vorkommen  von 
Polydaktylie  und  Syndaktylie  an  ein  und  derselben 
Person  eingegangen.  Diese  Beziehung,  so  lesen  wir  bei  Aschner  und 
Engelmann,  ist  durch  erbanlagemäßige  Bindung  zu  erklären;  beide  Gene 
dürften  gekoppelt  sein,  weil  ihre  Erfolgsmerkmale  in  der  Regel  zusammen 
weiter  vererbt  werden  und  weil  überdies  beide  mit  den  gleichen  Lokali- 
sationsfaktoren  vereint  sind.  An  und  für  sich  ist  auch  für  die  Syndaktylie 

1)  Gemeint  ist  hier  nur  eine  Oligodaktylie  als  Gegenerscheinung  der  Poly- 
daktylie. Mit  Recht  verweist  M.  Müller  darauf,  daß  es  auch  Hände  mit  geringerer 
Fingerzahl  auf  Grund  andersartiger  angeborener  Veränderung,  z.  B.  aus  Rand- 
strahlmangel oder  aus  angeborener,  vererbter  ektromelischer  Eigenart  gibt. 
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der  dominante  Erbgang  Regel,  wie  dies  z.  B.  aus  dem  von  Newsholme 
mitgeteilten  Stammbaum  einer  syndaktylischen  Familie  in  drei  Gene- 
rationsfolgen illustriert  ist. 

Die  Anlage  zur  S  y  n  d  a  k  t  y  1  i  e  ,  namentlich  in  Form  der  Zygo- 
daktylie^),  ist  gewiß  nicht  sehr  selten.  Dies  ergibt  sich  aus  ihrer  sehr 
häufigen  Begleiterscheinung  anderer  Entwicklungsstörungen  an  Hand 
oder  Fuß.  Aschner  nennt  in  dieser  Hinsicht,  abgesehen  von  der  vorhin 
schon  erwähnten  Polydaktylie,  die  Spalthand-  und  Spaltfußbildung 
(Ektrodaktylie),  ferner  Brachydaktylie,  Makrodaktylie,  Aplasie  der 
Fingergelenke.  Es  sei  für  die  phänotypische  Manifestation  der  Syn- 
daktylie  die  Anwesenheit  eines  zweiten  pathologischen  Gens,  eine  Lokal- 
disposition im  Bereich  der  Anlage  von  Hand  oder  Fuß  notwendig  und 
so  komme  es  wohl,  daß  die  Anlage  bei  vielen  Individuen  und  in  vielen 
Familien  latent  bleibe,  daß  dagegen  nicht  so  selten  bei  vorhandener 
Lokaldisposition  relativ  häufig  auch  im  Erbbestand  des  fraglichen  Indi- 
viduums mit  der  Erbanlage  zur  Syndaktylie  zu  rechnen  sei,  die  unter 
diesen  Bedingungen  manifest  werden  könne.  Wahrscheinlich  sei  die 
Beziehung  der  Syndaktylie  zur  Polydaktylie  durch  das  Zusammentreffen 
der  genetischen  Faktoren  auf  dem  Boden  der  gleichen  Lokaldisposition 
genügend  geklärt. 

Auch  Köhler  berücksichtigt  die  Möglichkeit,  daß  ein  und  dasselbe 
Einzelwesen  durch  einen  dominanten  genetischen  Faktor  für  Polydaktylie 
und  einen  dominanten  genetischen  Faktor  für  Syndaktylie  ausgezeichnet 
sei.  Ob,  wo  und  in  welchem  Grad  aber  dann  wirklich  entsprechende 
Mißbildungen  aufträten,  darüber  würd^'n  lokal  wirksame  —  in  manchen 
Fällen  vielleicht  paratypische  —  Faktoren  entscheiden.  Man  habe  in 
erster  Linie  an  äußere  Milieubedingungen  zu  denken,  die  entschieden, 
ob  die  an  und  für  sich  dominante  Anlage  manifest  werde  oder  nicht. 

Dagegen  macht  Thomsen  als  Ursache  des  häufig  wechselnden  Charak- 
ters des  Vererbungsmodus  von  Poly-  und  Syndaktylie  das  ,, Genmilieu" 
selbst  verantwortlich;  es  variiere  bei  verschiedenen  Personen;  Poly- 
und  Syndaktylie  seien  eine  Sammelbezeichnung,  die  hinsichtlich  der 
Vererbung  verschiedene  Mutationstypen  umfaßten. 

Walther  Müller  betont  die  große  Bedeutung  des  ,,  Genmilieus" 
für  Ausprägung,  aber  auch  für  Unterdrückung  von  Mißbildungen.  Da 
das  eine  Gen  die  Entwicklung  einer  besonderen  Anlage  in  einem  ganz 
bestimmten  Sinn  beeinflusse,  könne  die  Wirkung  eines  anderen  Gens 
auf  die  Entwicklung  einer  Anlage  nicht  erfolgreich  sein,  weil  durch  den 
geweblichen  Einfluß  des  ersten  Gens  die  Vorbedingungen  für  die  vom 
zweiten  Gen  protegierten  Gewebsvorgänge  nicht  verwirkhcht  werden 
könnten;  das  zweite  Gen  erscheine  in  diesem  Fall  unterdrückt.  Die 
gegenseitigen  Genwirkungen,  die  man  sich  wie  Repräsentanten  eines 
Kampfes  um  den  Vorrang  im  Verlauf  der  Entwicklungsgänge  vorstellen 
könnte,  ließen  die  Vorstellung  zu,  daß  aus  einer  bestimmten  Beschaffen- 
heit von  zwei  oder  mehreren  Genen  heraus  sich  bestimmte  anatomische 
Verhältnisse  entwickeln  müßten,  etwa  eine  Polydaktylie  oder  eine  syn- 
daktyle  Polydaktylie  oder  nur  eine  Syndaktylie.  Da  auch  bei  Angehö- 
rigen der  gleichen  Familie  irgendein  Gen  immer  eine  gewisse  Abweichung 
zeigen  könne  oder  durch  Ernährungseinflüsse  irgendein  Entwicklungs- 


^)  Das  griechische  Wort  ^fyov  bedeutet  das  .Joch,  mit  dem  zwei  Zugtiere  vor 
den  Pflug  gespannt  wurden. 
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mechanismus  beeinflußt  werde,  erkläre  es  sich  ohne  weiteres,  daß  in 
einer  Geschwisterreihe  die  gleiche  Mißbildungsform,  etwa  eine  Poly- 
daktylie, bei  allen  diesen  Geschwistern  erstaunlich  wechselvolle  Formen 
zu  zeigen  vermöge,  bei  dem  einen  als  gesteigerte,  beim  anderen  als  ge- 
hemmte, beim  dritten  als  ganz  unterdrückte  Erscheinung. 

C.  Ektrodaktylie.  Typische  Spalthände  oder  auch  Hände 
mit  völligem  radialen  Strahlmangel  zeigen  meist  eine  sehr  hohe  erbliche 
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Ha 
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Spf)     Sph     3  f 

;  2 
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Fig.  6.    Stammbaum  mit  Ektrodaktylie  und  Polydaktylie.  (Nach  Fo'j.'HEEBY.) 


Hd  =  Hände  deform. 

1  =  Daumen  rudimentär. 

2  =  Daumen  breit. 

3  =  Nur  kleine  Finger  vorhanden. 

4  =  Eine  Hand  2,  die  andere  6  Finger. 

5  =  Eine  Hand  6,  die  andere  7  Finger. 
Sph  =  Spalthand,  Spf  =  Spaltfuß. 


6  =  Rechts  nur  der  kleine  Finger  vor- 

handen. 

7  =  Nur  kleiner  Finger  vorhanden. 

8  =  Finger-  und  Zehendefekt. 

9  =  Finger-  und  Zehendefekt. 

10  =  Eine  Hand  6,  die  andere  7  Finger. 
X  =  Noch  mehrere  Geschwister. 


Penetranz.  Dafür  kann  eine  von  Stköee  mitgeteilte  Beobachtung  zum 
Zeugnis  dienen:  Es  handelte  sich  um  eine  Spalthandträgerin,  die  mit 
vier  verschiedenen  Männern  7  Kinder  bekam,  von  denen  mindestens 
fünf  typische  Spalthandträger  waren.  Diese  Spalthände  boten  anato- 
misch verschiedene  Typen  des  Entwicklungsfehlers. 

Abgesehen  von  peromelischen  Verstümmelungen  an  Hand  oder  Fuß 
durch  Amnionsunregelmäßigkeiten,  wobei  den  ererbten  Ektrodaktylie- 
formen  ähnliche  Fehler  vorliegen  können,  beruhen  Spalthände  und  Spalt- 
füße, sowie  die  zur  Ektromelie  zählenden,  im  Randstrahl  und  im  End- 
phalangengebiet auftretenden  Mißbildungen  auf  Erbanlagen.  Im  we- 
sentlichen handelt  es  sich  um  dominanten  Erbgang.  Doch  kann  sich  die 
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Anlage  zur  Ektrodaktylie  im  Erbgang  rezessiv  verhalten.  Syndaktylie 
und  Ektrodaktylie  treten  in  der  gleichen  Analogie  auf  wie  Polydaktylie 
und  Syndaktylie. 

Es  erscheint  sehr  bemerkenswert,  daß  Fotherby  1886  aus  dem 
Stammbaum  einer  Familie  fünf  Generationen  darstellen  konnte,  Gene- 


Fig.  6  a  zeigt  eine  Beobachtung  des  17.  Jahrhunderts.  Sachs  von  Lewen- 
HEIMB  gab  sie  einer  Arbeit  über  Krebse  und  Krebsseheren  bei.  Es  handelt  sich  um 
ein  Kind  mit  Polysyndaktylie  der  Hände  und  scherenähnlichen  Spaltfüßen.  (Aus 
P.  J.  Sachs  von  Lbwenheimb,  Gammarologia  sive  gammarorum,  vulgo  cancro- 
rum  consideratio,  Breslau  1665,  Tab.  X.) 

rationen,  die  alle  Spaltfußträger  aufwiesen.  Aber  bei  zahlreichen  Mit- 
gliedern jener  Familie  fanden  sich  auch  verschiedengradige  ektrodakty- 
lische  Handmißbildungen;  und  drei  dieser  Ektrodaktylenträger  zeigten 
Polydaktylie  ihrer  Hände.  B.  Aschner  hat  auf  diese  Eigenart  ganz  be- 
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Kombinationen  der 
Engelmann  zurück  auf  das 


sonders  verwiesen.  Wir  dürfen  sie  vielleicht  den  Polydaktylie-Oligodaktylie- 
vorkommnissen  annähern,  welche  Walther  Müller  mit  Recht  heraus- 
gehoben hat. 

D.  Unter  der  Überschrift  seltene 
Polydaktylie  greifen  Aschner  und 
BARDET-BiEDLsche  Syndrom  und  auf 
die  APERTsche  A  k  r  o  k  e  p  h  a  1  o  s  y  n- 
d  a  k  t  y  1  i  e.  Die  Bardet  -  BiEOLsche 
Unregelmäßigkeit  besteht  in  Hypogeni- 
talismus,  Fettsucht,  Retinitis  pigmen- 
tosa, Intelligenzstörung,  Schädelanoma- 
lien (meist  Akrokephalie)  und  Polydak- 
tylie. Bei  Aschner  und  Engelmann 
sind  Hinweise  auf  das  familiäre  Vorkom- 
men solch  unglückseliger  kombinierter 
EntwicklungsstöTung  zu  lesen.  Sie  bil- 
deten zwei  schwer  befallene  Geschwister 
nach  Photogrammen  von  Guidal  ab, 
von  deren  anderen  Geschwistern  drei 
mit  derselben  Mißbildung  gestorben  seien. 
Auch  die  ApERTsche  Akrokephalo- 
p  0  1  y  s  y  n  d  a  k  t  y  1  i  e  ist  als  familiä- 
res Vorkommnis  bezeugt.  Daran  reihen 
sich  von  Gg.  B.  Gruber  als  ,, Beiträge 
zur  Frage  , gekoppelter'  Mißbildungen" 
abgebildete  Beobachtungen  von  A  k  r  o  - 
kephalopolysyndaktylie  mit 
A  r  h  i  n  e  n  k  e  p  h  a  1  i  e  ,  Akroke- 
phalopolysyndaktylie  mit 
Lippenspalte  und  mit  Zy- 
stennieren.  Man  vergleiche  auch 
die  Mitteilung  polydaktyler  totgeborener 
Früchte  einer  Mutter  mit  Zystennieren 
durch  Levin  bzw.  Calmann  !  Es  schlie- 
ßen sich  ferner  an  Arhinencepha- 
lia  dysopicamit  hinterer 
Exenkephalokele  und  einer 
einseitigen  Polydaktylie 
an  Hand  und  Fuß,  sowie  die  mehrfach  wahrgenommene  A  k  r  o  - 
cephalia  s  p  1  a  n  c  h  n  o  c  y  s  t  i  c  a  p  o  1  y  d  a  c  t  y  1  i  c  a  dys- 
opica  mit  hinterem  Hirnbruch.  Die  einzelnen  Wahr- 
nehmungen solcher  Mehrfachmißbildungen  konnte  Gg.  B.  Gruber  auf 
ihre  genetischen  Voraussetzungen  nicht  untersuchen.  Aber  immerhin  ist 
an  ihnen  das  Vorkommen  der  Polydaktylie,  evtl.  auch  der  Syndaktylie 
und  in  einem  Teil  der  Fälle  die  Splanchnozystosis  (Zystennieren,  Zysten- 
leber, Zystenpankreas)  von  Bedeutung  für  ein  mehr  oder  weniger  typi- 
sches pathologisches  Genmilieu,  das  bei  der  Entwicklung  solcher  Früchte 
zur  Auswirkung  kam.  Gg.  B.  Gruber  hatte  ferner  Gelegenheit,  einen  (nicht 
gesondert  veröffentlichten)  Fall  eines  mikromehschen  Neugeborenen  mit 
je  6  Zehen  unter  Fusion  der  2.  und  3.,  sowie  der  5.  und  6.  zu  untersuchen. 
Die  mikromelische  Veränderung  ließ  eine  histologische  Ähnlichkeit  mit  dem 

47  Sohwalbe-G  ruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  1 


Fig-  (?  Akrokephalopolydak- 
tylie  jeder  Hand  mit  doppel- 
seitiger Lippen  -  Kiefer  -  Gaumen- 
spalte. (Eigene  Beobachtung.)  (*). 


732 


Kapitel  VII 


Befund  bei  Chondrodystrophie  feststellen.  Die  von  Ellis  und  van  Cre- 
VELD  beobachtete  mikromelische  Dysplasia  chondro-ecto- 
d  e  r  m  a  1  i  s  ist  ebenfalls  hier  zu  nennen.  Sie  pflegt  mit  Polydaktylie 
der  Hände,  mitunter  auch  der  Füße,  einherzugehen,  zeigt  im  übrigen  Nagel- 
hypoplasie  und  Unterentwicklung  der  Zähne,  manchmal  auch  Haarausfall 
und  angeborenen  Herzfehler  (W.  Swoboda).  (Vgl.  zum  Kapitel  derartiger 


Fig.  8.       Dysencephalia  splanchnocystica  mit  Polydaktylie  der  Hände  und 
hinterem  Hirnbruch.    {Sekt. -Nr.  27/1942,  Pathol.  Inst.  Göttingen.)  (*) 


Fehlbildungen  auch  B.  Valentin  und  Hans  Günthek,  insbesondere  dessen 
Ausführungen  über  ,, Anomaliekomplexe  und  Zufallssyndromie",  welche 
neben  vielen  anderen  Kombinationen  auch  zahlreiche  Hinweise  auf  Be- 
teiligung von  Gliedmaßen  an  solchen  Komplexen  dartun.) 

E.  Als  Mehrfachbildungen  höheren  Grades  buchen 
Aschner-Engelmann  jene  Fälle  mit  besonders  großer  Fingerzahl  an  der 
einen  oder  anderen  Extremität,  einer  Polydaktylie,  die  nicht 
nur  als  Verdoppelung  eines  oder  zweier  Finger  aufzufassen  ist,  sondern 
eigentlich  eine  unvollkommene  Doppelung  der  ganzen  Hand  oder  des 
Fußes  darstellt.  Man  könnte  sagen,  das  sei  nichts  Neues,  morphisch 
fließende  Übergänge  von  der  Verdoppelung  eines  Fingers  der  Hand  oder 
des  Fußes,  ja  der  ganzen  Extremität  zu  Doppelmonstren  und  schließlich 
zu  den  eineiigen  Zwillingen  aufzustellen,  und  es  sei  selbstverständlich, 
daß  die  einzelnen  Glieder  einer  derartig  kontinuierlichen  Keihe,  die  ja 
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gewissermaßen  willkürlich  als  selbständige  Krankheitsbilder  heraus- 
gegriffen wären,  alle  die  gleiche  Genese  hätten.  Sie  müßten  also  sämtlich 
ebenso  wie  die  Polydaktylie  erbanlagemäßig  bedingt  sein.  Welche  Um- 
stände für  den  phänotypischen  Wirkungsbereich  des  Genkomplexes  solcher 
Mehrfachmißbildungen  maßgeblich  seien,  ob  auch  Lokalisationsfaktoren 
dort  eine  KoUe  spielten,  das  lasse  sich  vorläufig  nicht  entscheiden.  Aber 


so  zu  denken,  bedeutet  eine  trügerische  Vereinfachung  schon  allein 
wegen  der  Abgrenzung  des  Wesens  echter  Doppelmonstren  unter  Be- 
teiligung des  Achsenskelettes  oder  doch  eines  Teiles  desselben. 

F.  Mangelbildungen  langer  Röhrenknochen  sind 
im  Vorderarm-  und  im  Unterschenkelgebiet  häufiger  als  in  der  Stufe 
des  Stylopodiums,  also  des  Oberarms  oder  Oberschenkels.  Dabei  können 
die  Hände  oder  Füße  normal  entwickelt  sein.  Aber  mit  dem  Mangel 
(=  Defekt)  langer  Röhrenknochen  ist  öfter  ein  Fehlen  einer  oder  meh- 
rerer Daktylen  verbunden.  Heredofamiliäres  Auftreten  solcher  Anomalie 
nennen  Aschnee  und  Engelmann  seltener  für  die  Phänomene  der  proxi- 
malen Gliedmaßenabschnitte  als  für  die  peripheren.  In  diesem  Sinn 
kämen  Vorderarm-  und  Unterschenkelknochenmangel  noch  häufiger  bei 
mehreren  Mitgliedern  einer  Familie  vor  als  Humerus-  oder  Femur- 
mangel.  Die  Annahme  eines  Mangels  aus  uteriner  Druckwirkung  ist 
abzulehnen.  Wenn  der  einfach  angelegte  Knochen  des  Vorderarms  oder 
gar  des  Unterschenkels  der  normalen  stützenden  Schiene  des  parallelen 

47* 


Fig.  9.  Dysencephalia 
dysopica  arhinencephalica 
polydactylica  manus  et  pe- 

dis  sinistri. 
(Nach  Gg.  B.  Gritbee.)  (*) 


Fig.  10.  ^  Akrokephalosyndakty- 
lie  vereint  mit  Polydaktylie  und 
mit  splanchnozystischen  Fehlern, 
sowie  einer  mittleren  Lippen- 
spalte. (Nach  Gg.  B.  Grttber.)  (*) 
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anderen  Knochens  (also  des  Radius  oder  der  Tibia)  entbehrt  und  dadurch 
eine  Knickung  aus  uterinen  Umständen  erfährt,  dann  darf  man  das 
nur  als  die  sekundäre  mechanische  Folge  einer  konstitutionell  erbanlage- 
mäßig bedingten  Mißbildung  ansehen.  Daß  sich  distal  bei  proximalem 
Röhrenknochenmangel  eine  Polydaktylie  entwickeln 
kann,  das  zeigten  die  von  Ollerenshaw  mitgeteilten  eineiigen  Zwillings- 
schwestern mit  Tibiadefekt  und  doppeltem  Hallux  des  zugehörigen 
Fußes.  Es  erweist  sich  auch  aus  dem  nach  Vonnbgut  mitgeteilten  Stamm- 
baum, in  dem  Tibiadefekt,  Polydaktylie  und  Klumpfuß  konkurrieren. 

Mit  mangelhafter  Anlage  von  Röhrenknochen  ist,  abgesehen  von 
Fingerdefekten,  neben  der  öfter  gesehenen  Polydaktylie  auch  die 
Syndaktylie  zu  nennen.  Dies  Zusammentreffen  dürfe  man  gene- 
tisch in  ähnlicher  Weise  deuten  wie  die  Kombination  von  Polydaktylie 
und  Ektrodaktylie  (Aschnek  u.  Engelmann). 


n 

KF  KD 


Zwillinge  KF  BV 
TDKF 


Pu.TD  P   Pu  KF  PuKF  P 


Fig.  II.  Stammbaum  mit  Tibiadefekt,  Polydaktylie  und  Klumpfuß. 
(Nach  VONNEGUi'.) 

KF  =  Klumpfuß,  KD  =  mehrere  Kinder  haben  Deformitäten,  TD  =  Tibiadefekt, 
TDKF  =  Tibiadefekt  und  Klumpfuß,  P  =  Polydaktylie,  BV  =  Beinverkürzung. 


Zu  den  Randstrahlmängeln  als  Begleiterscheinung  des  Fehlens  eines 
Vorderarm-  oder  Unterschenkelknochens  schrieben  Aschner  u.  Engel- 
mann, der  Mangel  des  ersten  Fingers  beim  Radius-  oder  Tibiadefekt,  bzw. 
des  fünften  Fingers  beim  Ulna-  oder  Fibuladefekt,  sei  eine  sehr  häufige 
Erscheinung.  Dies  berechtigte,  wenn  auch  nicht  ganz  im  Gegenbaur- 
schen  Sinne,  von  einem  Radial-,  Ulnarstrahl  usw.  als  etwas  Zusammen- 
gehörigem zu  sprechen.  Es  werde  auch  einigermaßen  verständlich,  war- 
um der  isolierte  Randstrahldefekt  bei  intakten  Röhrenknochen  so  selten 
vorkäme.  Die  Entwicklung  dieser  Finger  sei  offenbar  außer  durch  die 
ihnen  selbst  entsprechenden  Gene  auch  noch  durch  die  der  Ausbildung 
des  betreffenden  Strahles  dienenden  Erbanlagen  gesichert. 

Numerische  Variation  an  Hand  und  Fuß 

Die  Einteilung  der  gestaltlichen  Folgen  gestörter  Entwicklung  an 
Hand  und  Fuß  traf  Walther  Müller  im  Sinn  der  von  ihm  geübten 
biologischen  Betrachtungsweise,  nachdem  er  von  vornherein  darauf  hin- 
wies, daß  es  sich  bei  Poly-  und  Oligodaktylie  zwar  um  die  gleichen  Vor- 
gänge für  Erreichung  des  verschiedenen  morphischen  Endeffektes  handelt, 
um  Vorgänge,  die  aber  in  der  Verlaufsrichtung  der  Strahlenvariation 
■ —  etwa  an  den  Fingern  —  entgegengesetzt  wirkten. 
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Er  gab  dafür  eine  schematische  Abbildung,  an  der  gezeigt  ist,  daß  sich  bei 
Vergleich  entsprechender  Reihen  einschlägiger  Vorkcmmnisse  folgendes  ergibt:  Der 
Gabelungsprozeß  scheint  bei  Polydaktylie  als  Aufspaltung  am  peripheren  Ende  ein- 
zusetzen, um  zunehmenden  Grades  proximal  fortzuschreiten,  während  beim  Rück- 
bildungsvorgang  Verschmelzungstendenzen  am  zentralen  Ende  zweier  Strahlen  zu- 
erst sich  geltend  machen,  um  dann  in  distaler  Richtung  weiterschreitend  zu  totaler 
V^erschmelzvmg  zu  führen.  [Vgl.  Fig.  12  !] 


6  Of,  S 


Fig.  12.  Obere  Reihe  zeigt  in  fünf  Folgezuständen,  wie  bei  gabelnder  Ver- 
bildung  die  Doppelung  ihren  Anfang  peripher  im  Digitalgebiet  nimmt.  Höhere 

Grade  der  gabelartigen  Doppelung  dehnen  sich  proximal  aus. 
Untere  Reihe  tut  dar,  wie  Verschmelzungen  zweier  Fingerstrahlen  zu  einer 
dickeren  Phalanx  proximal  einsetzen.    Höhere   Grade  solcher  Verschmelzungen 
dehnen  sich  peripherwärts  aus.    (Nach  Waltker  Mt'LLEE.) 

Walther  Müller  konnte  sich  also  nicht  Ivurzweg  an  äußerlich  so 
oder  so  betonte  morphische  Erscheinungen,  etwa  an  die  Sechs-  oder  Sieben- 
zahl der  Finger  halten,  sondern  mußte  in  die  Fülle  der  Plus-  und  Minus- 
varianten, die  ja  gelegentlich  miteinander  am  gleichen  Wesen  ausgeprägt 
erscheinen,  eine  gewisse  Ordnung  bringen,  eine  Ordnung  auch  zum  Zweck 
der  morphischen  Beurteilung.  Dementsprechend  ging  er  in  Sonderung 
der  Erscheinungsbilder  so  vor,  daß  er  an  die  Spitze  stellte  das  Phänomen 
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der  Doppelung  und  der  Dreifachbildung  der  St  rahlen- 
z  a  h  1.  Ihr  stellte  er  gegenüber  die  mangelhafte  Differen- 
zierung überzähliger  Strahlen,  die  zur  Erscheinung  der 
Syndaktyhe  aus  synostaler  Gegebenheit  sowohl,  als  aus  ungenügender 
ossaler  Entwicklung,  also  aus  hypoplastischen  Umständen  eines  Finger- 
strahls, erfolgen  kann,  ebenso  wie  es  möglich  ist,  daß  aus  Richtungs- 
änderung der  Strahlenanlage  inner- 
halb der  zu  engen  Weichteilmatrix 
von  Hand  oder  Fuß  eine  ossäre 
syndaktyle  Verflechtung 
mit  mehr  oder  weniger  ausgesprochen 
transversaler  Lagerung  von  Skelett- 
teilen entsteht.  Die  Hypoplasie 
der  Rand  strahlen  gehört  na- 
türlich auch  in  den  Betrachtungs- 
kreis der  numerischen  Aberration 
der  Extremitäten.  Weiterhin  inter- 
essiert es,  in  welcher  Höhe 
der  Skelettgliederung  eine 
Gabelung  (Abspaltung)  oder 
aber  eine  Verschmelzung 
erfolgte,  ein  Umstand,  der  sich 
nach  Ausweis  familiären  Auftretens 
als  recht  beharrlich  im  Grad  seiner 
Manifestation  erweist. 

Ein  besonderes  Augenmerk  ver- 
dienten die  Fragen  der  Häu- 
figkeit des  Vorkommens 
verschiedener  Grade  der 
scheinbar  durch  ,,Abspal- 
t  u  n  g"  oder  durch  ,,Ver- 
schmelzung"  entstandenen 
G  1  i  e  d  m  a  ß  e  n  f  e  h  1  e  r.  Wenzel 
Grtjber  hat  in  dieser  Richtung  eini- 
ges mitgeteilt,  aber  wie  W.  Mülleb 
zeigt,  ist  hier  noch  viel  zu  tun,  dies 
um  so  mehr,  als  die  Analyse  ebensosehr 
in  anatomischer  (bzw.  röntgenogra- 
phischer),  als  in  individual-topogra- 
phischer  (ob  an  Händen  oder  Füßen,  ob  einseitig,  ob  doppelseitig,  ob 
vereinzelt  und  an  welchen  Daktylen),  als  in  erbstatistischer  Weise  erfolgen 
müßte.  Und  schließlich  ist  noch  zu  sagen,  daß  die  Verteilung  der  nume- 
rischen Variationen  auf  die  einzelnen  Strahlen  des  Extremitätenskelettes 
im  Fall  polydaktyler  Verhältnisse  nicht  einfach  aus  dem  Hinzutreten  von 
präaxial-  oder  postaxial  angeordneten  Randstrahlen  zu  verstehen  ist. 
,,Es  können  vielmehr  an  jedem  einzelnen  Strahl  Verdoppelungen  oder 
sogar  Verdreifachungen  und  entsprechend  auch  Rückbildungen  auf- 
treten, es  können  vor  allem  auch  an  mehreren  Strahlen  gleichzeitig  solche 
numerische  Schwankungen  in  Erscheinung  treten.  Schon  daraus  kann 
man  ersehen,  welch  erstaunliche  Fülle  verschiedenartiger  Bilder  auf 
Grund  dieser  numerischen  Schwankungen  vorkommen  können  und  auch 


Fig.  13.  Hydrocephalia  polydac- 
tylica.  Die  Polydaktylie  war  nur 
an  der  Ii.  Hand  und  am  re.  Fuß  als 
(z.  T.  rudimentäre)  ulnare  Rand- 
strahlenvermehrung zu  erkennen. 
Eigene  Beobachtung.  (*) 
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tatsächlich  auftreten"  (Walther  Müller).  Es  ist  auch  mit  Manifesta- 
tionsstörungen etwa  durch  Wirkung  der  Peristase  (Nitsche  u.  Armknecht, 
V.  Verschuer)  zu  rechnen;  die  etwaige  exogene  Natur  solcher  Störungen 
hat  Köhler  vorgetragen;  sie  vermögen  gegebenenfalls  eine  erbmäßige 
Anlage  in  ihrer  offenbaren  Ausprägung  zu  behindern.  Dies  gilt  z.  B. 
für  unsymmetrisches,  einseitiges  Auftreten  bei  sonsthin  als  erbhch  be- 
kannten daktylen  Mißbildungen,  etwa  der  Vielfingerigkeit. 

1.  Polydaktylie 

Es  erscheint  unmöglich,  in  der  folgenden  Darstellung  die  Fülle  der  lite- 
rarisch niedergelegten  Polydaktylievorkommnisse,  beginnend  mit  den  Mit- 
teilungen RüEFFs,  Kerckrings,  HEiSTERSuud  Wrisbergs,  auch  nur  annähernd 
wiederzugeben.  Nach  älteren  Quellen  ist  mit  einem  häufigen  Vorkommen 
von  Hyperdaktylie  nicht  zu  rechnen.  A.  Koehler  gab  aus  der  Klinik 
VON  Bardelebens  in  Berlin  die  Zahl  von  15  000  Patienten  an,  unter 
denen  keine  Polydaktylie  der  Hände  gefunden  worden  sei,  wohl  aber 
zwei  Fälle  von  Hyperdaktylie  der  Füße.  (Vgl.  auch  P.  Strassmann  !) 
Immerhin  ist  zu  bedenken,  daß  diese  Angaben  aus  einer  Zeit  stammen, 
die  weder  eine  Orthopädie  im  heutigen  Ausmaß  pflegte,  noch  sich  der 
Röntgenstrahlen  bedienen  konnte.  Auch  dürfte  geographisch  gesehen 
das  Vorkommen  nicht  in  gleicher  Streuung  zu  finden  sein.  Es  ist  be- 
merkenswert, daß  auch  bei  Verfolgung  des  Problems  der  Mehrfingerigkeit 
derjenige  über  eine  größere  Erfahrung  verfügt,  der  ein  spezielles  Augen- 
merk auf  diese  Dinge  richtet,  gegenüber  anderen,  denen  sie  nur  als  Zu- 
fallsbefunde begegnen.  Die  einschlägigen  Arbeitsfrüchte  des  böhmisch- 
russischen Anatomen  Wenzel  Gruber  (geb.  1814  zu  Krukanitz  in  Böhmen, 
seit  1847  tätig  in  Petersburg,  gest.  1890)  sind  dafür  ein  Hinweis. 

Das  heute  vorliegende,  schier  unübersehbar  gewordene  Beobachtungs- 
gut der  Hyperdaktylie  hat  in  den  letzten  Dezennien  in  Walther  Müller 
und  Martin  Werthemann  aufmerksame,  eingehende  Bearbeitung  ge- 
funden. Auf  sie  sei  ausdrücklich  verwiesen.  Hier  ist  allein  beabsichtigt, 
die  wesentlichen  Formen  des  beobachteten  Hyperdaktylievorkommens 
darzustellen. 

Nach  der  topischen  Anordnung  pflegt  man  folgende  Gruppen  hyper- 
daktyler  Formen  zu  unterscheiden: 

a)  Mehrfachbildung  des  Daumens  (=  radiale,  tibiale 
Hyperdaktylie  oder  präaxiale  Hyperdaktylie). 

b)  Mehrfachbildung    des  Kleinfingerstrahles 
(=  ulnare,  fibulare  oder  postaxiale  Hyperdaktylie). 

c)  Mehrfachbildung   sowohl   an    der  Daumen-, 
als  an  der  Kleinfingerseite. 

d)  Mehrfachbildung  innerhalb  des  Bereichs  der 
drei  mittleren  Fingerstrahlen. 

Von  diesen  Gruppen  kommen  die  Randverdoppelungen  am  häufig- 
sten in  Frage,  wobei  nach  älterer  Meldung  die  Fehler  der  Hand  hinter 
den  Fehlern  der  Füße  zurückstehen,  ein  Urteil,  das  aber  wohl  revidiert 
werden  muß. 

In  einer  Zusammenstellung  Wenzel  Grubers  aus  dem  Jahr  1870 
standen  52  Fälle  von  Doppeldaumen  75  Fällen  überzähliger  Kleinfinger 
gegenüber.  Pires  de  Lima  soll  bei  66  Beobachtungen  in  37,33  %  daktyle 
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Fig.  14.  Vollkommene  Hyperpha- 
langie  des  Daumens  mit  radialer 
Hyperdaktylie,  die  hier  nur  im  nar- 
bigen Rudiment  eines  operativ  be- 
seitigten Daumens  zu  erkennen  ist. 

$  7  a.    (Nach  Mankold.) 
II  =  Narbiges  Daumen-Rudiment; 

E  =  Ulna,    S  =  Radius. 


Mehrfachbildung  am  radialen,  29,33  °o 
am  ulnaren  Band  festgestellt  haben 
(A.  Johannes).  Walthee  Müller 
sagt  aus  seiner  sehr  reichen  Erfah- 
rung, Verdoppelungen  des  fünften 
Strahles  seien  zwar  sehr  häufig,  wenn 
vielleicht  auch  nicht  so  häufig  wie 
am  Daumen.  Holst  hat  das  am 
Göttinger  pathologischen  Institut  wäh- 
rend eines  Dezenniums  gesichtete 
Gut  an  Entwicklungsfehlern  zahlen- 
mäßig zu  sichern  versucht.  Er  fand 
dabei  an  20  Individuen  25  hexadak- 
tyle Hände  und  13  sechszehige  Füße; 
für  einen  zugehörigen  Fall  war  der 
Sitz  der  Hyperdaktylie  nicht  notiert 
worden. 

a)  Radiale  bzw.  tibiale 
Hyperdaktylie.  (Doppeldaumen) 

Vorausgeschickt  sei,  daß  eine 
Überschußbildung  auch  in  der  drei- 
gliedrigen Differenzierung  des  Dau- 
mens- oder  Großzehenstrahles  ersehen 
werden  muß.  Darüber  hat  R.  Pol  ab 
S.  646  dieses  Werkes  sich  ausführlich 
geäußert  (,,H  yperphalangie 
des  Daumen  s").  W.  Müller 
bezeichnet  die  Dreigliedrigkeit  des 
Daumens  als  ,, Effekt  einer  Variabili- 
tätserscheinung im  Sinn  einer  Ver- 
mehrung", als  den  Gegenpol  zu  Ver- 


Fig.  15.  Annaliernd  symmctrisclie,  schorenförmige  Daumenverdoppelung  mit 
syndaktyler  Voreinigung  der  Grundphalangen  (Pathol.  Institut  (Jöttingen). 
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kürzungstendenzen,  ja  zum  Schwund  von  Mittelphalangen  bestimmter 
Finger.  Das  sind  Erscheinungen,  deren  konstitutionelle  Eigenart  in 
Rücksicht  auf  ihre  Gen-Bedingtheit  zu  allerlei  Überlegungen  theore- 
tischer Art  Anlaß  geben  konnte.  Die  Problematik  dieser  Erscheinung 
veranlaßte  Pol  im  Anschluß  an  G.  Politzer,  an  eine  Auffassungs-  und 
Benennungsalternative  zu  denken,  insofern,  als  höchstgradige  Form  der 
Daumenhyperphalangie  den  Gedanken  an  Verdoppelung  des  Zeigefingern 
bei  fehlender  Daumenentwicklung  wachrufen  kann.   Fig.  14  mag  dies 


nach  einer  Beobachtung  von  Manhold  veranschaulichen;  für  die  Hand- 
verhältnisse jenes  Kindes  könnte  man  fragen,  ob  der  überschüssig  erschei- 
nende Daumen  der  Hand  bei  doppeltem  Digitus  index  abgetragen  wurde 
oder  ob  bei  einem  einfachen  Metakarpus  I  neben  dem  randständigen  im 
Phalangenverhältnis  typischen  PräpoUex  (der  operativ  entfernt  wurde) 
ein  überzähliger  dreiphalangiger  Daumen  gegeben  war,  wie  man  wohl 
aber  anzunehmen  geneigt  ist,  wenn  man  sich  an  das  Bild  von  Carpus  und 
Metacarpus  hält. 

Die  Polydaktylie  des  Daumens  ist  sehr  variabel.  Wie  jede  hyper- 
daktyle  Erscheinung  kann  es  zu  einer  unvollkommenen  oder  vollkom- 
menen Doppelung  kommen.  Der  Fehler  kann  den  ganzen  Digitus  oder 
nur  einen  Teil  des  Fingers,  also  in  unvollständiger  Ausprägung,  betreffen; 
das  Ergebnis  der  Fehlentwicklung  kann  zu  einer  symmetrischen  oder 
asymmetrischen  Gestalt  des  typischen  und  des  akzessorischen  Teiles 
führen;  der  zwitterige,  akzessorische  Finger  kann  im  Fall  günstigster 
Differenzierung  spiegelbildlich  zu  seinem  Partner  sich  aus  der  gemein- 
samen Basis  heraus  entwickelt  haben. 

Die  Mehrfachbildung  braucht  äußerlich  nicht  in  Form  einer  Gabel 
oder  einer  irgendwie  erkennbaren,  auf  Zweiheit  hinweisenden  Rinne  oder 
auch  Leiste  etwa  des  Nagelbereiches  (Fig.  18)  angedeutet  zu  sein.  Unter 


Fig.  10.  Asymmetrische  Dop- 
pelung dos  Daumens  im  Pha- 
langealgebict.     (Pathol.  Inst. 
Göttingen  10.  3.  187.5.) 


Fig.  17.   Skelettschema  einer 

(A)  symmetrischen  und  einer 

(B)  asymmetrischen  Endglied- 
gabelung des  Daumens. 
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einem  sehr  breiten,  einheitlichen  Fingernagel  kann  die  nur  im  Röntgen- 
licht  zu  erfassende  Mehrfachbildung  verborgen  sein;  auch  ist  gerade  im 
Daumengebiet  die  Möglichkeit  einer  Dreifachbildung  gegeben.  W.  Müller 

macht  ausdrückhch  auf  die  Merkwür- 
digkeit aufmerksam,  ,,daß  der  Rand- 
strahl von  doppelten  Daumen  trotz 
seiner  rudimentären  Ausbildung  oft 
y  .„  drei  Phalangen  aufweist".  In  diesem 

Sinn  sei  bei  Dreifachbildung  des 
Daumens  wohl  immer  auch  eine 
Dreigliedrigkeit  der  akzessorischen 
Pollices  oder  zum  mindesten  des 
randständigen  Zwitters  gegeben.  Bei 
W.  Gruber,  F.  Klaussneb,  Melde, 
Ottendorf,  Stapf,  Straer  finden 
sich  entsprechende  Mitteilungen. 

Aus  den  Fig.  19  bis  21  geht  her- 
vor, daß  die  radiale  Fingerdoppelung 
einseitig  nicht  so  selten  angetroffen 
wird. 

Sehr  oft  ist  an  der  Fehlbildung 
auch    das    Metacarpale   I  beteiligt. 
Es  kann  zu  breit,  kann  auch  gegabelt  sein,  ja  es  kann  monströs  klumpig 
erscheinen.  Fig.  22  und  2.3  geben  geringgradige  Verdickung  des  jeweiligen 
Metacarpus  I  wieder. 


Fig.  18.  Endgliedverdoppelung  des 
Daumens,  nach  außen  nur  durch 
Breite    und    Rinnenbildung  des 
Fingernagels  angedeutet. 


Fig.    19.    Rechtsseitige   Endglied veidoppelung  des    Daumens,   dessen  Weichteil- 
hülle nur  distal  etwas  eingezogen  erschien.  Der  Daumennagel  war  verbreitert.  Keine 
Metakarpalveränderung.    (Pathol.  Inst.  Göttingen,  S.  143  [1937].) 
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Hinter  einer  distalen  Verdoppelung  verbirgt  sich  nicht  selten  eine 
wesentlich  mehr  verwickelte  anatomische  Angelegenheit.  So  zeigt  Fig.  24 
bei  nicht  ganz  symmetrischer  Doppelung  der  Endphalangen  und  unvoll- 


Fig.  20.  Verdoppeltes  End-  Fig.  21.    Röntgenbild  der 

glied  des  r.  Daumens.  cJ8a.  Hände  des  8  jährigen  Kna- 

(Beobachtung    der     Chir.  ben  der  Abb.  20.  (Beob- 

Klinik    Göttingen    durch  achtung  der  Chir.  Klinik 

W.  DÜBEN.)  GöttingendurchW.DÜBEN.) 


Fig.  22.  Radiale  Hyperdaktylie. 
Verdoppelung  beider  Daumen - 
Phalangen  zu  einer  sog.  Daumen- 
. schere.  2  a.  (Beobachtung  a. 
d.  Chir.  Klinik  Heidelberg, 
1 1.  5.  1910.) 


Fig.  23.  Rechtsseitige  radiale  Hj'per- 
daktylie  der  Daumenphalangen.  q  3 
Mon.  (Beobachtung  des  zentralen 
Röntgen-  u.  Radium-Institutes  des 
Stadtkrankenhauses  Kassel.  Dr.  H. 
V.  Heckeb.) 


kommener  Doppelung  der  Grundphalanx  einer  Doppelzehe  neben  Ver- 
dickung des  Metacarpus  I  und  des  Cuneiforme  I  als  überschüssiges  Pro- 
dukt ein  partiell  fibröses,  in  seiner  proximalen  Epiphyse  mit  dem  Os 
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Fig.  24.    Tibiale  Hyperdaktylie. 
Breite  Großzehe  mit  zwei  medial 
vereinten  Nägeln.  Kümmerliche 
Doppelung    des    Metatarsus  I. 
(Ausbildung  eines  Os  intermeta- 
tarsale.   Nach   Bergglas,  192.5.) 
H  =  Hallux. 
M  I  =  Metatarsus  I 
D  II  =  Digitus  seeundus. 
M  II  =  Metatarsus  II. 

E  =  Os  intermetatarsale. 
fs  =  Fibröse  Unterbrechung' 
des  Os  intermetatarsale. 

C  I  u. 

C  II    =  Cuneiforme  I  und  II. 


Fig.  25.  Großzehen-Doppelung  mit  Ver- 
breiterung des  Metatarsus  I.  6  Mon. 
Völlig  freier  Doppelphalanx.  (Beobach- 
tung des  zentralen  Röntgen-  und  Ra- 
dium-Institutes des  Stadtkrankenhau- 
ses Kassel,  Dr.  H.  v.  Hecker.) 


Fig.  26.  Linksseitige  tibiale  Hyperdak- 
tylie. Doppelung  der  Großzehe.  Ge- 
meinsamer Weichteilmantel  bei  unvoll- 
kommener Gabelung  der  Grundphalanx 
und  Verdickung  des  Metatarsus  I.  $ .  (Be- 
obachtung der  Chirurg.  Klinik  des  akad. 
Krankenhauses  Heidelberg.) 


Fig.  27.    Röntgenbild    des   Fußes  der 
Fig.  26. 
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cuneiforme  I  verwachsenes  intermetatarsales  Bein  zwischen  Metatarsus  I 
und  Metatarsus  II. 

Nicht  selten  sind  im  Bereich  der  Füße  die  Skelettformen  bei  Hallux- 
doppelung  umfassender  an  Dicke  und  sind  klobiger  gebildet,  als  man  es 
an  den  Händen  zu  sehen  gewohnt  ist.  Man  betrachte  z.  B.  den  gemein- 
samen, unförmig  verdickten  Metatarsus  I  bei  getrennter  Doppelung  der 


Fig.  28  Fig.  29 

Fig.  28  und  29.  Aufsicht  und  Röntgenbild  eines  Doppelhallux;  der  als  Prähallux 
bezeichnete  Strahl  ist  hochgradig  defekt,  insbesondere  im  metatarsalen  Teil,  seine 
Grundphalanx  ist  kümmerlich  mit  einem  Restteil  der  zugehörigen  Metatarsus  knöchern 
verbunden.  (Operationseffekt?)  Die  Endphalanx  ist  sehr  breit,  vielleicht  im  Sinn 
einer  Zweiteilung  verändert.    (Beobachtung  von  R.  Pol  in  Heidelberg.) 

ganz  frei  erscheinenden  Großzehen  in  Fig.  25  oder  die  nahezu  symme- 
trische unfreie  tibiale,  Hyperdaktylie  in  den  Fig.  26  und  27,  die  auch 
durch  Massigkeit  der  unfrei  gegabelten  Grundphalanx  ausgezeichnet  ist. 

Zu  dem  Formfehler  der  Hyperdaktylie  des  Fußes  können  durch 
Außenumstände  —  etwa  durch  den  Zwang  des  Schuhwerkes  —  allerlei 
Verunstaltungen  treten,  soweit  nicht  abnorme  Winkelstellung  die  hyper- 
daktyle  Gabelung  der  Gliedmaße  bedingte.  Fig.  28  und  29  zeigen  einen 
syndaktyl  vereinten  Doppelhallux  mit  massiger  Verbreiterung  des  orts- 
ständigen Metatarsus  I,  indes  ein  zum  Prähallux  gehörender  Mittelfuß- 
knochen nebst  der  zugehörigen  Grundphalanx  durch  vorausliegende 
operative  Maßnahme  verunstaltet  ist  und  die  Endphalanx  Zeichen  einer 
angedeuteten  Zweiteilung  (?)  erkennen  läßt. 

Schwierig  wird  die  Analyse  einschlägiger  Röntgenbilder,  wenn  sich 
mit  der  hyperdaktylen  Veränderung  Ergebnisse  einer  hypoplastischen 
Phalangenreduktion  (Brachyphalangie)  vereinen.  Dies  trifft  zu  für  Fig.  30. 
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Es  soll  hier  nicht  besonders  eingegangen  werden  auf  Beispiele  der 
radialen  Hyperdaktylie  in  auffcälliger  Verbindung  von  Syndaktylie 
dieser  Anomalie  und  anderer  Finger-  oder  Zehenstrahlen,  da  im  Ab- 
schnitt über  die  Syndaktylie  Licht  auch  auf  diese  Möglichkeit  fällt. 


R  L 

Fig.  30.  Beiderseitige  tibiale  Hexodaktylie  verbunden  mit  hyperphalangischen 
Erscheinungen  aller  Zehen.  Massige  Veränderung  des  Os  cuboideum  mit  dem  zwei 
plumpe  Metatarsalia  I  verbunden  sind,  und  zwar  links  synostotisch,  rechts  artikulierend. 
Unfreie,  plumpe  Gestalt  der  Metatarsen  I  auf  der  linken  Seite,  Gabelstellung  der 
Metatarsalknochen  I  der  re.  Seite.  Massige  Sesamknochen  zwischen  dem  Meta- 
tarsen I  und  den  zugehörigen,  vereinzelten  Grundphalangen  der  Halluxbildung. 
Brachymesophalangische  Veränderung  des  an  zweiter  Stelle  links  und  rechts  vor- 
handenen überzähligen  Digitus,  der  mit  größerer  Wahrscheinlichkeit  als  akzes- 
sorischer Digitus  II  anzusprechen  ist,  denn  als  überzähliger  Hallux,  zumal  auf  der 
linken  Seite  eine  Assimilationshyperphalangie  vorgelegen  haben  dürfte.  Mangel 
einer  Phalanx  an  den  Großzehen  jeder  Seite  ist  offenkundig.  {Beobachtung  des 
Röntgen-  und  Radiuminstituts  des  Stadtkrankenhauses  Kassel,  Dr.  H.  v.  Hecker.) 


RD 


RD 


RD 


kNK 


DD 


RD 


DD 


DDN 


RD    DDb    DDb  DDb 


Fig.  31.    Radiale  Deviation  des  Daumenendgliedes  und  Doppelung  des  Daumen- 
endes. (Stammbaum  vom  R.  PoTT.) 
RD  =  Radialdeviation  der  Daumen-Endphalangen,  DD  =  Doppelte  Daumen-End- 
phalange,    NK  =  Normale  Kinder,  DDN  =  Doppelte  Daumen-Nägel, 
DDb  ==  Doppel-Daumen  beiderseits. 
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Fig.  32.  Hyperdaktylie  einer  akrokephalischen 
Frucht  mit  doppelseitiger  Lippen-Kiefer-Gaumen- 
spalte. Ulnare  Sechsfingerigkeit  beider  Hände, 
tibiale  Zehenverdoppelung  am  re.  Fuß,  der  Ii.  Fuß 
weist  5  Zehen  auf.  (Pathol.  Institut  Göttingen, 
S.  400—441.)  (*) 


Fig.  33 


Fig.  34 

Fig.  33  und  34.  Ulnare  Hyperdaktylie.  An  der  rechten  Hand  ist  der  6.  Finger 
(-Postminimum)  infolge  tiefstehender  und  seitlich  abgelenkter  Verbindung  mit  dem 
proximal  verbreiterten  Metacarpus  V  stärker  abgewinkelt,  während  an  der  Ii.  Hand 
Bine  nahezu  parallele  Strahlrichtung  des  Kleinfingers  V  und  des  akzessorischen 
Kleinfingers  V  zu   erkennen  ist.    ^  5  a.    (Beobachtet  von  R.  Pol,  Kassel.) 
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Auf  Verwachsung  des'J  Doppeldaumens  mit  Doppelung  des  Digitalis- 
strahles II  —  um  nur  ein  Beispiel  zu  nennen  —  hat  an  Hand  eines 
Sippenschemas  K.  Stapf  aufmerksam  gemacht. 

Noch  ist  zu  bemerken,  daß  die  Neigung  zur  Hyperdaktylie  ganz 
verschiedengradig  durchschlägt.  Manchmal  sind  nur  die  Hände,  mit- 
unter ist  nur   eine  Hand  befallen.   Andererseits  kommt  die  Mehr- 


Fig.  35  Fig.  36 

Fig.  35  und  36.  Ulnare  Hyperdaktylie  mit  Abduktionsstellung  des  überzähligen 
brachymesophalangischen  Fingers.    (Beobachtung  von  R.  Hansee,  Ludwigshafen.) 

fingerigkeit  an  Händen  und  Füßen  gleichzeitig  vor,  wobei  die  numerische 
Eigenart  nicht  an  allen  Gliedmaßen  gleichsinnig  eingehalten  zu  sein 
braucht.  Es  sei  an  Tkeiger  erinnert,  der  über  je  6  Finger  jeweils  an  den 
Händen  und  7  Zehen  an  jedem  Fuß  berichtete.  (Vgl.  auch  unsere 
Tig.  8,  13  und  32 !) 

Die  dominante  Vererbung  radialer  Hyperdaktylie  lag  bereits  in  dem 
von  Pott  mitgeteilten  Familienschema  offenkundig  zutage.  Nicht  weniger 
lehrreich  ist  ein  von  R.  Stapf  mitgeteiltes  Sippenschema,  das  eine  Familie 
mit  erblicher  Poly-  und  Syndaktylie  illustriert,  wobei  ebensosehr  die 
Dreigliederigkeit  der  doppelten  Daumenbildung,  als  die  Verwachsung 
mit  dem  verdoppelten  Zeigefinger  beachtenswert  ist. 

b)  Ulnare  bzw.  fibulare  Hyperdaktylie 

Die  Variabilität  der  Kleinfinger  oder  Kleinzehendoppelung  scheint 
nicht  so  ausgedehnt  zu  sein,  als  gleichsinnige  Möglichkeit  am  Daumen- 
strahl. Je  nach  Beteiligung  oder  Nichtbeteiligung  des  Metacarpus  V 
und  je  nach  der  Fehlform  dieses  Metacarpus  unterschieden  sich  die 
Fälle  überzähligen  Kleinfingers,  der  ziemlich  parallel  seinem  typischen 
Partner  oder  stark  abgewinkelt  von  ihm  befunden  wird  (Fig.  33  und  34). 
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Fig.  37 


Der  Metacarpiis  V  im 
Fall  der  Fig.  34  war  un- 
vollständig gedoppelt ;  auf- 
fällig ist  an  der  Grund- 
phalanx des  überzähligen 
Kleinfingers  der  Mangel 
eines  Epiphysenkernes.  — 
Der  überzählige  Kleinfin- 
ger (Digitus  postminimus) 
der  Beobachtung  von  R. 
Hanser  besaß  eine  prak- 
tisch störende  Winkelstel- 
lung, deren  Veranlassung 
in  der  distalen  Gabelung 
des  Metacarpus  V  gelegen 
war ;  dieser  Postminimus 
war  zudem  mesobrachy- 
phalangisch. 


Fig.  37  und  38.  Fibulare  Hy- 
perdaktylie.  Kleinzehen-Ver- 
doppelung. Zugleich  Brachy- 
mesophalangie  II,  III,  IV  und  ^ 
Assimilationshypophalangie  V 
und    V.    (Beobachtung  von 

R.   Hansee,    Ludwigshafen.)  Fig.  38 

48  S  c  h  w  a  1  b  e  -  G  r  u  b'o  r  ,  Morphologie  (I.Mißbildungen.  III,  1 
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Die  Vereinigung  von  hypophalangischen  Tendenzen  mit  Strahl- 
vermehrung kommt  besonders  deutlich  im  Röntgenbild  zum  Fuß  eines 
Erwachsenen  (Fig.  37  und  38)  zum  Ausdruck.  Auch  in  diesem  Fall  war 
der  Metatarsus  V  massiger  und  bot  distal  zwei  Gelenkkondylen,  deren 
jeder  als  Widerlager  für  das  Grundgelenk  einer  typischen  und  einer 


Fig.  39.  Stark  deformierte  Doppel-Kleinzehen  eines  Erwachsenen.  (Beobachtet 
von  J.  Friedr.  Rosenbach,  Göttingen.) 

akzessorischen  Kleinzehe  mit  nur  unbedeutender  Abwinkelung  der 
Strahlenachsen  diente. 

Wie  weit  in  analogen  Fällen  etwa  durch  ungeeignetes  Schuhwerk 
eine  Zehendeviation  die  klinodaktyle  Haltung  des  Digitus  V  und  seines 
akzessorischen  Partners  begünstigt  wurde  (Fig.  39),  kann  im  gegebenen 
Fall  nur  eine  Analyse  mit  Hilfe  von  Röntgenbildern  klären. 

Eine  vollkommene  Hexadaktylie  der  Füße  bietet  die  Fig.  40  dar, 
die  aber  zugleich  syndaktyle  Verhältnisse  der  Digitis  II,  III  und  IV 
erkennen  läßt. 

Zu  den  Seltenheiten  ist  zu  rechnen  eine  ulnare  oder  fibulare  Dreifach- 
bildung, so  daß  äußerlich  der  Eindruck  einer  Heptadaktylie  erweckt  wird. 
Besonderer  Würdigung  bedarf  die  der  Fig.  41  und  42  zugrunde  liegende 
Beobachtung.  Dabei  handelt  es  sich  um  den  Fall  eines  18  monatigen 
Kindes.  Mit  der  aus  dem  Röntgenbild  deutlich  hervorgehenden  Drei- 
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fachgabelung  im  ulnaren  Phalangealgebiet,  bei  unförmiger,  der  Gabelung 
zuneigender  Gestalt  zweier  Metacarpen  V  war  eine  quantitativ  ungleiche, 
z.  T.  völlige  Mangelbildung  der  Endphalangen  mit  ausgeprägter  Onycho- 
hypolasie  vergesellschaftet.  Solcherlei  Polydaktylie  mit  Nagelhypoplasie 
wird  neuerdings  als  Teilerscheinung  in  einem  von  Ellis  und  Ckeveld 


Fig.  40.    Fibulare  vollkommene  Hyperdaktylie  beiderseits. 

H.  V.  Hecker,  Kassel.) 


besonders  gewerteten  Symptom- 
komplex chondroektoder- 
maler  Dysplasie  gewertet. 

Im  Zusammenhang  mit  diesem 
eigenartigen  Syndrom  sei  der  Besonder- 
heit eines  von  Helm.  Weyers  aufge- 
stellte Symptomenmehrheit  mit  akro- 
faszialer  Dysostose  als  Hauptzeichen 
gedacht.  Dabei  liegen  vor  als  Folge 
einer  Entwicklungshemmimg  des  Mund- 
höhlenepithels  erklärbare  Bildungsfehler 
der  Kieferakren  und  ihrer  bedeckenden 
Weichteile  mit  der  Tendenz  mangelhaf- 
ten medianen  Schlusses  von  Ober-  und 
Unterkiefer.  Diese  Kluft  ist  verbunden 
mit  Störung  der  Mundvorhofdifferenzie- 
rung  und  mit  symmetrischen  Dentitions- 
anomalien.  Zugleich  damit  laufen  ein- 
her Strahlendefekte  der  Hände  und  Füße, 
die  sich  auf  die  äußeren  Randstrahlen 
beschränken,  aber  andererseits  mit 
hyperdaktyler  Überproduktion  bis  zur 
Heptodaktylie  und  mit  Synostose-Er- 
scheinungen  im  metapodalen  und  pha- 
langealen  Gebiet  einhergehen.  Nach 
Weyers  Darstellung  besteht  eine  erb- 
biologische   Konstanz    des  Auftretens 

48* 


(Beobachtet  von 


Fig.  40  a.  Dreifachbildung  des  Klein- 
fingers, $  17  a.  Zwischen  fünftem  und 
dem  ersten  akzessorischen  Kleinfinger 
bestand  eine  partielle,  zwischen  den 
beiden  randständigen  überzähligen  Di- 
giti eine  totale  Weichteilsyndaktylie. 
(Nach  KÖNIG,  Göttinger  Beobachtung.) 
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solchen  Syndroms,  das  man  von  anderen  Typen  der  Polydaktylie  zu  tren- 
nen habe.  Ob  und  wieweit  sich  die  von  H.  Weyers  gegenüber  Ellis  u.  van 
Ceevfld  bzw.  Gatto  einerseits,  anderseits  gegenüber  Feichtiger  und  Ullrich 
ver.suchte  Unterscheidung  solcher  Ausbildungssyndrome  durchführen  läßt,  wird 
erst  nach  Analyse  eines  reicheren  Beobachtungsgutes  zu  entscheiden  sein.  Liegt 
die  Aufgabe  solcher  Scheidung  dem  Thema  dieses  Buches  auch  fern,  sei  es  doch 
ausdrücklich  zu  bedenken  gegeben  !  Bemerkenswert  für  unsere  Betrachtung  erscheint, 
daß  die  von  Feichtingee  (Rostock)  beschriebene,  vorwiegend  die  Akren  betref- 
fende Vielheit  von  Fehlern  eines  Knaben,  ebenso  wie  ein  in  Würzburg  bei  Rie'Jschel 
beobachtetes  weitgehend  analog  mißbildetes  Mädchen,  worüber  Ullrigh  berichtete. 


Fig.  41  und  42.  Beiderseitige  Heptadaktylie  durch  Dreifachgabelung  des  ul- 
naren Randstrahles,  $  18  Monate.  An  beiden  Händen  ein  dreifacher  Digitus  V, 
z.T.  syndaktyl  ummantelt.  Links:  Metacarpus  V  unvollständig  gedoppelt,  da- 
neben ein  Metacarpale  VI.  Digitus  VI  hat  zwei,  Digitus  VII  nur  eine  Phalanx. 
Rechts:  Akzessorisches  Metacarpale  VI,  im  übrigen  wie  links.  —  Hypoplasie 
oder  gar  Aplasie  der  Endphalangen  II  und  V.  Hypoplasie  der  Endphalangen  III 
und  IV.  Hyponyehie  an  allen  Fingern.  (Beobachtet  von  Be.  Valen'Jik  und  A.  Bauch, 

Hannover,  14.  10.  1929.) 

durch  anhängselähnliche  ulnare  bzw.  durch  fibulare  Hyperdaktylie  auffielen;  der 
Rostocker  Knabe  hatte  zugleich  an  den  Füßen  Strahlendefekte,  die  Füße  befanden 
sich  in  Klumpfußstellung;  auch  fand  sich  bei  dem  Kind  eine  partielle  Analatresie 
und  eine  Hypospadie  ersten  Grades;  er  war  mikrognath,  besaß  präaurikuläre  Ohr- 
anhängsel und  erwies  sich  als  taub.  Warum  solche  Bildungen  als  Dyscranio-Pygo- 
Phalangie  bezeichnet  werden,  ist  nicht  recht  ersichtlich. 

Die  in  Fig.  41  und  42  illustrierten  Verhältnisse  entstammen  der 
Beobachtung  einer  kongenitalen  Anonychie,  kombiniert  mit  Polydaktylie 
und  verzögertem  Zahndurchbruch,  die  A.  Baisch  1931,  also  lange  Jahre 
vor  Ellis  u.  Ckeveld  (1940)  mitgeteilt  hat. 

Wie  eigenartig  mißgestaltet  die  Doppelform  im  Metatarsalgebiet  sich 
auszubilden  vermag,  d.  h.  wie  geradezu  eine  scheinbare  Querbalkenform 
die  Strahlrichtung  der  Skelettarchitektur  verdeckt,  lehrt  folgendes 
Eöntgenbild  (Fig.  43). 

Nicht  so  selten  begegnet  man  ärztlich  dem  Befund  unansehnlichen, 
troddelartigen  Anhangs  am  Außenrand  der  Hand  oder  des  Fußes,  und 
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zwar  in  Höhe  des  Kleinfingers  oder  Kleinzehenansatzes  oder  noch  etwas 
proximal  davon.  Meist  sind  solche  Anhänge  sehr  leicht  passiv,  aber  gar 
nicht  aktiv  beweglich.  Mittels  dünnen  gefäßführenden,  weichgewebigen, 
brückenartigen  Stückes  sind  sie  mit  Hand  oder  Fuß  verbunden,  während 


lung  des  Metatarsus  V  und  zwei  ge- 
trennten Kleinzehen,  von  denen  die  Fig.  45 
randständige  eine  Assiniilationshypo- 
phalangie  erkennen  läßt.  (Beobachtet 
von  der  Chir.  Klinik  d.  akad.  Kran- 
kenhauses  Heidelberg,    4.  8.  1912.) 


Fig.  44 

Fig.  44  und  4.5.    Ulnare   Hyperdaktylie   in   Form   hypoplastischer,  weichgewebig 
mit  dem  Handrand  verbundener  Rudimente,  überzähliger  Kleinfinger.  Im  Röntgen- 
bild zwei  Knochenkerne,  entsprechend  den  Phalangen  eines  Digitus  post  minimus. 
(Eigene  Beobachtung,  Pathol.  Inst.  Göttingen.) 
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sie  peripher  beerenartig  oder  keulenförmig  an  Umfang  gering  zunehmen 
(Ullrich,  K.  Mayeru.  a.) ;  im  peripheren  Anteil  lassen  sich  röntgenologisch 
nicht  selten  Knochenkerne  einer  oder  zwei  Phalangen  nachweisen  (Abb.  44 
bis  46). 

Wiederholt  sind  solche  fingerwertigen  Anhängsel  histologisch  unter- 
sucht worden.  Sie  pflegen  keine  Muskulatur  zu  enthalten.  Wenn  Knochen 


Abb.  46.  Röntgenbilder  der  Hände  und  Füße  eines  Neugeborenen  mit  Post- 
minimusanhängen; die  Rudimente  6.  Finger  der  Hände  zeigen  einen  Knoehenkern ; 
die  der  Füße  sind  frei  von  Knochengewebe.    (Eigene  Beobachtung,  Pathol.  Inst. 

Göttingen.) 


> 


Q  gesund 

(j    Hexadaktylie  der  Füße 

O    Hexadaktylie  der  Füße  und  Hände 


Fig.  47.    Stammtafel  einer  Familie  mit  fibularer  bzw.  fibularer  und  ulnarer 
Hexadaktylie.    (Nach  Pokoeny  1933.) 

ausgebildet  ist,  umgibt  ihn  ein  periostales  Gewebe,  an  das  sich  Fettgewebe 
und  dann  dünne  Haut  anschließt.  Blutgefäße  sind  vorhanden,  auch 
Nerven  hat  Gg.  B.  Gruber  wahrgenommen. 

Es  kann  auch  vorkommen,  daß  die  ulnare  (oder  fibulare)  Hyper- 
daktylie  sich  bereits  im  Mittelhand-  (Mittelfuß-)  Gebiet  durch  massigere 
Gestaltung  des  entsprechenden  Carpalteiles  (bzw.  keilförmigen  Rand- 
knochens) geltend  machte,  wie  dies  J.  Müray  für  eine  Frau  beschrie- 
ben hat. 
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Dem  familiären  Vorkommen  ulnarer  bzw.  fibularer  Hyperdaktylie 
haben  n.  a.  A.  Henning,  F.  Wolf,  Vogel,  Pokokny,  Stkou,  Liebmann 
ihr  Augenmerk  zugewendet.  Das  Familienschema  von  Pokoeny  wird  in 
Fig.  47  wiedergegeben. 

c)  Mehrfachbildung  sowohl  an  der  Daumen-, 
als  an  der  Kleinfinger-Seite 

Doppeldaumen  und  Doppelkleinfinger  an  einer  Hand  oder  die  ent- 
sprechenden Verhältnisse  am  Fuß  sind  mehrfach  festgestellt  worden. 
Darüber  gibt  es  von  Ballo- 

WITZ,     BONZELIUS,  GkÄFEN- 

BEEG,  Joachimsthal,  Liebe- 
mann, Stapf  und  Stroer 
Mitteilungen.  Eine  Darstel- 
lung entsprechender  Verhält- 
nisse an  beiden  Füßen  ent- 
stammt dem  Beobachtungs- 
gut von  Joachimsthal  (Fig. 
48). 

Der  von  Liebemann  mit- 
geteilte Fall  einer  Verdoppe- 
lungstendenz der  medialen 
und  lateralen  Strahlen  des 
Fußskelettes  betraf  eine  Fa- 
milie mit  ausgesprochener 
intrafamiliärer  Variabilität, 
d.  h.  mit  einer  Verschieden- 
heit der  Manifestierung  ihrer 

Erblast  bei  drei  Merkmalsträgern  mit  symmetrischem  Befall  der  beiden 
Füße. 

Diese  Doppeldaumen-  und  Doppelkleinfinger-  bzw.  Zehenbildung  ist  in  der 
Regel  mit  Syndaktylie  sehr  ausgeprägter  Art  verbunden;  sie  kann  äußerlich,  aber 
nur  äußerlich  den  Habitus  einer  Spalthand  vortäuschen,  wie  z.  B.  eine  Beobachtung 
von  Stapf,  bei  der  es  sich  um  eine  Dreifachbildung  des  Daumens  und  um  Doppelung 
des  Kleinfingers  handelte;  durch  Zusammenhalt  der  Daumenstrahlen  mit  dem 
Zeigefinger  einerseits,  der  übrigen  Digit  mit  dem  doppelten  Kleinfinger  andererseits, 

—  jeweils  in  einem  Weichteilmantel  und  einer  auffallend  auseinanderstrebenden 
Winkelung  beider  Syndaktyliemassen  wurde  der  Eindruck  einer  Spalthand  hervor- 
gerufen; jedoch  reichte  die  Bucht  zwischen  II.  und  III.  Finger  nicht  weiter,  als  es 
für  einen  typischen  Fingerspalt  zutrifft. 

d)  Mehrfachbildung  im  Bereich  binnenständiger  Fingerstrahlen 

Von  den  Anomalien  dieses  Kreises  sind  Doppelungen  des  Digitus  II 
zunächst  zu  nennen.  Wie  Besprechung  der  Fälle  verdoppelter  Daumen 
mit  hyperphalangischer  Differenzierung  zeigte,  ist  die  Feststellung,  ob  der 
Digitus  I  oder  der  Digitus  II  vermehrt  differenziert  wurde,  mitunter 
schwierig,  ja  ohne  Röntgenlicht  oder  ohne  anatomische  Analyse  nicht 
zu  sichern.  Joachimsthal   bzw.  Menke    haben    diese  Schwierigkeit 

—  ausgehend  von  der  Bestimmung  eines  akzessorischen  Zeigefingers  bei 
Daumenmangel  —  an  beiden  Händen  näher  beleuchtet;  ihre  Patientin  ent- 
behrte an  jeder  Hand  des  Thenar.  An  Stelle  des  Daumens  saß  ein  drei- 
gliederiger  Finger,  kleiner  als  der  wirkliche  Digitus  index;  alle  Finger 


Fig.  48.    Gleichzeitige  Doppelung  der 
Großzehen  und  der  Kleinzehen. 
(Nach  Joachimsthal.) 
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der  Hand  konnten  gespreizt  werden,  gebeugt  und  gestreckt.  Doch  fehlte 
dem  jeweils  ersten  der  fünf  Digiti  die  Oppositionsfähigkeit.  Im  Röntgen- 
bild zeigte  zudem  der  radialständige  Metatarsus  Epiphysenverhältnisse, 
wie  sie  dem  Metacarpale  des  Daumens  nicht  eigen  zu  sein  pflegen. 


Flg.  50 

Abb.  49  und  50.  Rudimentäre  Hyperdaktylie  der  II.  Zelie   des  re.  Fußes. 
(Gabelung  der  Endphalanx.)  ^  13  a.   (Beobachtung  von  Br.  Valextin,  Hannover, 

28.  3.  1930.) 

In  einem  Fall  von  SCHU-M  erschien  neben  dem  hypoplastischen  Daumen  ein 
Zvvitterfinger  als  Zeigefinger,  war  aber  auf  Grund  seiner  funktionellen  Eigenart 
als  akzessorischer  Daumen  zu  erklären.  Andere  Fälle  ähnlicher  Lagerung  finden 
sich  bei  O-^i^endorf,  Schum  und  Teeigee,  Fleischmank  und  Albees. 
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Ganz  eindeutig  zeigen  die  Fig.  49  und  50  eine  unzweifelhafte  Hyper- 
daktylie  in  Form  gegabelter  Endphalanx  des  Digitus  II  des  re.  Fußes. 
Problematischer  ist  die  Deutung  im  Fall  der  Fig.  51 ;  zweifellos  liegt 
hier  am  re.  Fuß  eine  fibiüäre  Randstrahlverdoppelung  vor.  Die  Hexa- 
daktylie  des  linken  Fußes  erklärte  R.  Pol,  aus  dessen  Sammlung  der 


Fig.  51.  Beiderseitige  Hexadaktylie  und  Syndaktylie  der  Füße,  rechts  infolge 
Gabelung  des  fibularen  Randstrahls,  links  durch  Doppelung  eines  binnenständigen 
Metatarsus.      1/2  a.  (Aus  der  Chirurg.  Klinik  des  akad.  Krankenhauses  Heidelberg.) 


Fig.  52.  Hyperdaktylie  an  linker  Hand  (und  an  den  Füßen).  An  der  linken 
Hand  Gabelung  des  Metaearpale  III.  Mittelfinger,  akzessorischer  Mittelfinger  und 
Ringfinger  syndaktyl  von  einem  Weichteilmantel  umschlossen.  1 12  a.  Rechte 
Hand  typisch  gebaut.  (Beobachtet  von  der  Chirurg.  Klinik  des  akad.  Kranken-- 
hauses  Heidelberg,  20.  5.  1920.) 
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Film  stammt,  als  Folge  der  Ver 
tarsus,  ließ  aber  offen,  welcher 
mal  er  die  Tarsalanordiuing  nicl 
Die  Autoren  stimmen  darin 
binnenständigen  Digiti  am  mei- 
sten zur  Mehrfachbildung  neigt. 
Von  Klaussner  und  bei  Thom- 
SEN  sind  röntgenologisch  erho- 
bene Bilder  wiedergegeben,  an 
denen  die  große  Variabilität  die- 
ser, in  der  Regel  mit  Syndak- 


Fig.  53.  Spalthand  auf  Grund  einer 
Binnenstrahldoppelung  des  Metacar- 
pus  III  mit  defektiven  Phalangeal- 
folgen  an  Digiti  II  und  III', 
(Nach  NiGST.) 


doppelung  eines  binnenständigen  Meta- 
Mittelfußknochen  akzessorisch  sei,  zu- 
t  zu  durchschauen  vermochte, 
überein,  daß  der  Mittelfinger  von  den 


Abb.  54.  Hyperdaktylie  des  re.  Fußes 
mit  Verdoppelung  des  Digitus  IV.  Pha- 
langenhypoplasie  der  überzähligen  Zehe, 
die  vielleicht  in  der  Kindheit  operativ 
behandelt  war.  $  Erwachsener.  (Beob- 
achtet in  der  Heilstätte  Lindenberg  bei 
Kassel.  Aus  der  Bildersammlung  von 
R.  Pol,  Kassel.) 


tylie  kombinierten  Hyperdaktylie  auffällt.  Werthemann  brachte  jüngst 
noch  weitere  Bilder  aus  dem  Erfahrungsschatz  von  Robert  Rössle. 
Thomsen  hat  die  Mehrfachbildung  des  III.  Strahles,  mitunter  kombi- 
niert und  verwickelt  mit  Doppelung  des  V.  Strahls  in  einer  Familie  ,,Vor- 
dingboog"  bei  sieben  Generationen  feststellen  können;  an  den  jüngsten 
drei  Generationen  vermochte  man  55  Individuen  durch  körperliche  Unter- 
suchung herauszufinden,  die  bei  allerlei  Verschiedenheiten  der  Ausprägung 
doch  immer  wieder  nach  der  Topik  und  Intensität  den  dominanten  Erb- 
gang der  um  den  Mittelfinger  gruppierten  Fehlbildung  erkennen  ließen. 
Es  ist  selten,  daß  zwar  eine  Hexadaktylie  durch  Verdoppelung  des  Mittel- 
fingers, aber  doch  bei  getrennter  Differenzierung  der  sechs  Digiti  ge- 
funden wird.  Fast  immer  ist  diese  Mißbildung  mit  syndaktyler  Variation 
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der  Handform  verbunden  (Ehringhaus,  Schatzky,    Nigst,  Pokokny, 

JOACHIMSTHAX,  WeETHEMANN). 

Der  Hinweis  von  W.  Mülleb  darauf,  daß  infolge  der  Dislo-epanz  der 
ursprünglichen  Weichteilanlage  und  der  darin  sich  differenzierenden  Skelett- 
anlage sich  äußerlich  das  Bild  einer  Spalthand  darbieten  kann,  ist  wohl 


Fig.  55.  Beide  Füße  zeigen  hyperdaktyle  Gestaltung  des  fibularen  Strahlen- 
gebiets. Links  kam  es  ferner  zu  einer  distal  gerichteten  Gabelung  des  Metatarsus 
IV  und  zur  Synostose  einer  Zwitter- Grundphalanx  IV  mit  der  Grundphalanx  V. 
Auch  besteht  eine  Verwachsung  der  distalen  Köpfchen  des  abzessorischen  Metatarsus 
IV  mit  dem  ungewöhnlich  geformten  Metatarsus  V.  (J  IG  a.  (Beobachtet  von  der 
Chirurg,  Klinik  des  akadem.  Krankenhauses  Heidelberg.) 


ZU  beachten.  Er  bezeichnet  solches  Verhältnis  als  ,, Spalthand  auf  der  Basis 
einer  Binnenstrahl  dop  pelung"  (vgl.  Fig.  53!). 

Für  die  Doppelung  des  vierten  Strahles  hat  Jacobsohn  sehr  über- 
zeugende (bei  W.  Müller  abgedruckte)  Eöntgenbilder  vorgelegt.  Auch 
hier  spielt  die  Syndaktylie  als  Begleiterscheinung  eine  fast  regelmäßige 
Rolle.  Das  von  Werthemann  bei  Weygandt  entnommene  Schema  eines 
Röntgenbefundes  des  rechten  Fußes  eines  Knaben  mit  Verdoppelung 
des  vierten  Strahles  läßt  eine  syndaktyle  Vereinigung  des  einen  phalangi- 
schen  Gabelastes  mit  der  ebenfalls  gegabelten  Phalange  der  Kleinzehe 
erkennen,  —  ganz  abgesehen  von  hypophalangischen  Verhältnissen  jener 
Umrißskizze. 
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2.  Diplocheirie  und  Diplopodie 

Jakob  Rueff  hat  1554  in  seinem  Buch  „De  conceptu  et  generatione 
hominis"  unter  Beigabe  eines  ins  Phantastische  gesteigerten  Holzschnitt- 
bildes (Fig.  56)  geschrieben:  „Nati  sunt  quidam  abundantibus  membro- 
rum  artibus,  ut  alii  non  rite  formatis.  Alter  quidem  singulis  pedibus 
manibusque  digito  habens  duodecim,  alter  retroversis  manibus  et  in  obli- 
quum  transversis  pedibus  recte  alias  habentes."  Eine  Vielheit  der  Ver- 


Abb.  50.    RuEFrs  Darstel- 
lung der  Diplochoirie  und 
Diplopodie. 


Abb.  57.   Rudimentäre  Handdoppe- 
lung  (V,  IV— IV,  V).  (Beobachtung 
von  Klaussner.) 


bildungen  im  Rahmen  der  Gliedmaßenentwicklung  ist  damit  bereits 
erkannt. 

Instruktiver  ist  die  bildliche  Darstellung  des  Skelettes  einer  Frucht 
mit  Hyperdaktylie  von  Sieben-  bis  Neunzahl  der  Digiti,  die  Theodor. 
Kerckeing  in  Tabula  7  seines  Spicillegium  anatomicum  1670  gegeben 
hat.  Es  handelte  sich  um  ein  Vorkommen,  das  offenbar  in  den  Betrach- 
tungskreis der  Diplocheirie  und  Diplopodie  gehört. 

Bei  allen  Spielarten  der  Variabihtätsschwankungen,  die  als  Doppel- 
oder als  Überschußbildungen  im  Bereich  von  Hand  und  Fuß,  ja  von 
Arm  und  Bein  geltend  werden,  handelt  es  sich  nicht  um  absolut  regel- 
lose Erscheinungen.  Wie  W.  Müller  es  aussprach,  werden  uns  im  all- 
gemeinen die  geringsten  Grade  solcher  Abweichung  in  der  Spielbreite 
der  teratologischen  Differenzierung  relativ  oft  begegnen.  Mit  zunehmen- 
den Graden  pflegt  ihre  Häufigkeit  abzunehmen,  und  die  vollkommene 
Verdoppelung  einer  Hand,  eines  Armteils  oder  gar  der  ganzen  Extremität 
treffen  wir  recht  selten  an.  Mit  Doppelmonstren  bzw.  mit  Fusions- 
erscheinungen von  Extremitäten  unfreier  Zwillinge  haben  diese  Erschei- 
nungen der  Diplocheirie  oder  Diplopodie  ihrem  Werden  nach  nichts  zu 
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tun,  mögen  auch  äußerlich  gesehen  Momente  der  Formähnlichkeit  ge- 
geben sein;  in  diesem  Sinn  hat  sich  schon  E.  Rausch  geäußert,  der  damit 
RuD.  Pols  Meinung  zum  Ausdruck  brachte. 

Die  als  Diplocheirie,  Diplopodie  bezeichnete  Erscheinung  ist  nicht 
unbedingt  an  eine  Mehrfingerigkeit 
gebunden.  Sehr  instruktiv  hat  W. 
MüLLEK  (S.  59),  gemessen  an  der 
Fingerzahl  diplocheirischer  Mißbil- 
dungen nach  Mitteilungen  von  Klauss- 

NEK.  NiTSCHE,   GräFENBEEG  UUd  Ap- 

PELRATH,  angefangen  mit  einer  vier- 
fingerigen  Doppelhand  bis  hin  zu 
ihrer  achtfingerigen  Erscheinung  im 
Übersichtsbild  wiedergegeben.  Unsere 
Fig.  55  entstammt  dieser  Übersicht. 
Sie  soll  an  das  spiegelbildartige  Ver- 
hältnis der  Handanteile  solcher  Dop- 
pelhand erinnern. 

Zeigt  die  Fig.  58  für  die  okto- 
daktyle  Doppelhand  eines  Säuglings 
auch  die  Doppelung  des  Ellenkno- 
chens, und  zwar  in  annähernd  gleicher 
Länge  und  Stärke  bei  Mangel  des 
Radius,  so  kann  dies  nicht  bedeuten, 
solche  Spiegelbildlichkeit  im  Skelett- 
bau des  Vorderarms  oder  des  Unter- 
schenkels käme  jeder  Diplocheirie 
bzw.  Diplopodie  zu.  Hyploplasie,  ja 
völliger  Mangel  eines  Röhrenkno- 
chens des  Zygopodiums  ist  beob- 
achtet. 

Zur  Erklärung  des  formalen 
Werdens  dieser  Erscheinungen  ist  auf 
Erfahrungen  der  experimentellen  Tera- 
tologie zu  verweisen.  Rausch  inter- 
pretiert diese  Dinge  folgendermaßen: 

Wenn  im  Lauf  der  Entwicklung 
an  proximal  gelegener  Stelle  einer 
Gliedmaße  ein  Mangel  geltend  wird, 
öo  reagiert  der  Organismus  darauf 
mit  einer  distal  gerichteten  und  late- 
ral ausladenden  Überschußbildung, 
ein  Vorgang,  der  ätiologisch  dunkel  ist.  Oder  wie  es  Brandt  ausdrückte 
(1937):  Es  besteht  bei  solcher  Entwicklung  ein  proximal-distal  ver- 
laufendes Determinationsgefälle.  Das  besagt:  Während  das  Zellgut,  aus 
dem  sich  der  Vorderarm  entwickelt,  bereits  unwiderruflich  determiniert 
ist,  besteht  für  das  Zellgut  der  distalen  Teile  noch  eine  reversible  Potenz 
der  Ausgestaltung,  eine  ,, reversible  Determinationsphase".  Nun  gibt  es 
ein  von  den  Experimental-Teratologen  aufgestelltes  Gesetz,  demzufolge 
das  ältere,  schon  differenzierte  System,  jüngeres,  noch  indifferentes,  also 


Fig.  58.  Hand-Doppelung.  Zwei  ül- 
nae  im  Vorderarm.  5 1/>  Mon.  — 
Finger  ohne  Daumen.  Unvollkom- 
mene Syndaktylie.  (Aus  der  Bilder- 
sammlung von  R.  Pol,  1899.) 
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entwicklungsfähiges  und  reversibles  Zellgut  „induziert",  d.  h.  zu  so  und 
so  gearteter  Ausbildung  veranlaßt.  Kommt  es  in  der  zeitlich  begrenzten 
Entwicklungsphase  des  Zellgutes  für  den  Unterarm  aus  irgendeinem  — 
uns  nicht  näher  faßbaren  Anlaß  —  zu  einer  Störung,  so  bestehen  für  die 
eintretende  Folge  verschiedene  Möglichkeiten.  Entweder  die  Entwick- 
lungsstörung ist  so  einschneidend,  daß  es  zu  einem  Entwicklungsstill- 
stand kommt.  Das  würde  zu  Radius-  und  Ulnahypoplasie  oder  gar  Aplasie 
mit  mangelnder  Hand  führen;  oder  aber  die  Entwicklungsstörung  spielt 


ABC 


Fig.  59  und  60.  A  =  Diplopodie  des  re.  Fußes  der  Beobachtung  von  ECKSTEIN. 
B  und  C  =  Diplopodie  der  Beobachtung  von  KuHNT. 


nur  vorübergehend  eine  Rolle,  der  Vorderarm  induziert  dabei  eine  Über- 
schußbildung der  Hand.  In  diesem  Sinn  besteht  auch  eine  gegenseitige 
Wachstumsbeeinflussung  der  Röhrenknochen  des  Zyopodiums  im  Sinn 
einer  Abhängigkeit  normaler  Entwicklung  der  Ulna  von  der  ungestörten 
Entwicklung  des  Radius.  Rabaud  und  Hovelaqite  haben  dies  an  einem 
Mäusestamm  mit  doppelseitiger  hereditärer  Tibiahypoplasie  und  ent- 
sprechender Fibulahyperplasie  —  im  Sinn  der  abhängigen  Differenzierung 
(A.  Fischel)  —  bestätigt  gefunden  (1924). 

Rausch  betonte  1946,  es  sei  dies  Induktionsgesetz  dahin  zu  er- 
weitern, daß  eine  Unterentwicklung  der  Tibia  nicht  nur  die  Überschuß- 
bildung im  distalen  Bereich,  sondern  auch  beim  Parallelknochen  induzieren 
kann.  Die  Veränderungen  eines  Röhrenknochens  bei  Hypo-  oder  Aplasie 
seines  Parallelknochens  (Hyperplasie,  Krümmung,  Verlängerung)  ließen 
sich  nicht  allein  auf  sekundär  mechanische  Ursachen  zurückführen,  wie 
auf  erhöhte  funktionelle  Beanspruchung,  Muskelzug  und  anderes,  son- 
dern seien  endogen  bedingt. 

Die  Induktion  zur  Überschußbildung  erfolgt  nicht  zufällig.  Sie 
unterliegt  einer  bestimmten  Gesetzmäßigkeit,  die  sich  äußert  in  der 
Spiegelbildlichkeit  der  überschießenden  Differenzierung,  eine  Erkenntnis, 
die  ebenfalls  in  teratologischen  Experimenten  bestätigt  wurde  (vgl. 
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Brandt!).  Zwei  einander  zugeordnete,  aber  gegensätzlich  erscheinende 
Tendenzen  zeichnen  den  sich  entwickelnden  Organismus  aus,  einmal  der 
Trieb  zur  symmetrischen  Ganzheitsgestaltung  des  Einzelwesens,  sodann 
der  Drang  zur  Vervielfältigung  und  Aufgliederung  des  Organismus.  Also 
dort  handelt  es  sich  um  Ganzheit,  hier  um  Aufspaltung.  Die  Ganzheits- 
tendenz pflegt  vorzuherrschen,  kann  aber  gestört  werden  und  zur  Teilung 
führen  (etwa  im  Fall  der  eineiigen  Zwillinge  oder  jener  abgestuften  Reihe  der 
unvollkommenen  Teilung  des  Achsenskelettes  unfreier  Doppelbildungen). 

In  diese  Gesetzmäßigkeit  ist  eine  Wir- 
kung eingeschlossen,  eine  Wirkungsmöglich- 
keit, die  als  „Induktion"  bezeichnet  wird. 
Um  Eauschs  Worte  zu  gebrauchen,  ver- 
läuft das  Induktionsgeschehen  nach  einem 
übergeordneten  Prinzip.  Es  verrät  in  der 
spiegelbildlichen  Anordnung  der  über- 
schüssigen Bildung  noch  immer  den  Trieb - 
der  Dominanz  zur  Ordnung  des  Ganzen. 

Die  Fig.  61  und  62  dokumentieren  den 
Fall  einer  Mikromelie  bei  zerebraler  Ent- 
wicklungsstörung, in  deren  Verein  auch  das 
Wachstum  aller  vier  Extremitäten  Schaden 
litt.  An  den  Armen  blieb  beiderseits  der 
Radius  zurück,  die  Ulna  bog  aus.  An  den 
Beinen  bildete  sich  in  jedem  Oberschenkel 
ein  kurzes,  gekrümmtes  Femur;  Tibien  wur- 
den gar  nicht  differenziert,  die  Fibulae 
wuchsen  nur  kurz  und  krumm  heran.  Aber 
sowohl  an  Händen  wie  an  Füßen  wurde  über- 
schüssig die  Entwicklung  eines  oktodakty- 
len  Akropodiums  induziert. 

Werthemann  hat  in  dem  ausgezeich- 
neten Handbuchkapitel  der  Entwicklungs- 
störungen der  Extremitäten  (1952)  an  Hand 
von  Bildern  aus  Rössles  Sammlung  einer 
Beobachtung  im  Abschnitt  ,, Rückläufige 
Bildungen  langer  Röhrenknochen  in  Vor- 
derarm und  Unterschenkel"  gedacht,  die 
nach  der  Art  ihrer  Hand-  und  Fußgestal- 
tung ebensogut  dem  Kreis  der  Diplocheirie 
und  Diplopodie  zugerechnet  werden  kann, 
wie  dies  Pol  bzw.  Rausch  getan  haben. 
Es  handelt  sich  um  das  als  ,,Lionella" 
in  Schaustellungen  vor  30  bis  40  Jahren  gezeigte  Mädchen,  das  Pol 
1923  in  Rostock  näher  untersuchen  konnte,  wobei  er  auch  viele  Lichtbilder 
gewann,  die  zum  Teil  hier  wiedergegeben  werden.  Hinsichtlich  der  ge- 
naueren Beschreibung  der  Körperlichkeit  der  damals  29  Jahre  alten 
Frau  sei  auf  die  Dissertation  von  W.  Rausch  verwiesen ! 

Geschmacklosigkeit  und  Sensationsgier  kommen  Schaustellungen  solcher  Stief- 
kinder der  Natur  leider  auch  in  unserer  Zeit  entgegen.  Bezeichnend  dafür  das  Re- 
klamebild mit  Anpreisung  der  Frau,  die  wegen  ihres  ganzen  tierischen  Löwen- 
baues" als  ,, Löwenweib"  den  Besuchern  vorgestellt  wurde. 


Fig.  61.  $.  Akrokephalische 
Frucht  mit  Arhinencephalie, 
Mikrognathie,  Mikromelie,  Po- 
ly-  und  Brachysyndaktylie  an 
Händen  und  Füßen.  Sieh& 
dazu  Fig.  62.  (Beobachtet  im 
Pathol.  Institut  Innsbruck, 
bearbeitet  von  W.  S'j-'upka, 
1938.) 
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Die  Hände  der  „Lionella"  waren  hexadaktyl.  Unter  Anlehnung  der  Geeifen- 
BEKGschen  Theorie  —  der  unter  Heranziehung  von  Galens  Meinung  im  Metacarpale  I 
nicht  ein  eigentliches  Metacarpale,  sondern  die  Grundphalanx  des  Daumens  er- 
sehen will,  demzufolge  es  auch  keine  Hyperphalangie  des  Daumens  gibt,  sondern 
«rste  Fingerstrahlen  mit  zusätzlicher  Phalanx  immer  als  zum  Digitus  II  gehörige 


Fig.  62.  Die  Extremitäten  der  in  Fig.  61  gezeigten  Frucht,  Kürze  der  Radien. 
Mangel  der  Tibien.    Krümmung  der  Ulnae  und  Fibulae.  ^8  Digiti  an  jeder  Hand 

und  jedem  Fuß. 


akzessorische  Bildung  anzusehen  wäre  — ,  deutet  Rausch  jene  Hände  unter  An- 
erkennung der  Möglichkeit  eines  dreiphalangischen  Daumens  in  Gegenbaues  und 
Pols  Sinn  nach  der  Strahlenformel  I',  I,  II,  III,  IV,  V.  Es  handelt  sich  um  eine 
Hyperphalangie  der  Daumen  und  beiderseits  radial  davon  um  einen  akzessorischen 


Fig.  6.3.  Anpreisung  einer  polydaktylen   Frau  als  Schauobjekt  auf  dem  Jahr- 
markt (1923). 

Strahl  mit  3  bzw.  2  Phalangen.  Der  Daumen  wies  den  Muskelballen  des  Thenar 
auf  und  konnte  in  Oppositionsstellung  zu  den  vier  ulnaren  Fingein  gehen.  Auch 
war  der  Carpus  unverändert. 

Auch  im  Vorderarmbereich  Lionellas  waren  keine  Veränderungen  gegeben, 
die  auf  einen  Ersatz  radialer  Knochendifferenzierung  durch  ulnare  hätten  schließen 
lassen. 
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Im  Gegensatz  zu  den  Händen  bot  sich  an  den  Füßen  jederseits  ein  Digital- 
verhältnis, das  berechtigt,  von  Diplopodie  zu  sprechen.  Fig.  68  und  69  zeigen  für 
jeden  Unterschenkel  eine  schwere  Tibia-Hypoplasie  mit  massiger  verkrümmter 
Fibula,  an  die  sich  rechts  ein  achtzehiges,  links  ein  siebenzehiges  Akropodium  an- 
schloß. 

Die  Formeln  der  Hyperdaktylie  der  Füße  Lionellas  hat  Rausch 
folgendermaßen  ausgedrückt  und  damit  ihren  Diplopodiecharakter  be- 
zeichnet^): 

Rechter  Fuß:   IV',  III',  II',  /  II,  III,  IV,  V 
Linker  Fuß:     IV',  III',  IL  / 1  /  II,  III,  IV,  V 


Fig.  64.    Schwere  Verbildung  der  Unterschenkel  mit   Oktodaktylie  des  linken, 
Hexadaktylie  des  rechten  Fußes  bei  doppelseitigem  partiellen  Tibiadefekt.  $  29  a. 
(Beobachtung  von  R.  Pol,  Rostock  1923.) 

Werthemai^n  ist,  wie  er  betont,  an  leider  unklarem  Röntgenbild 
zu  einer  etwas  anderen  Formulierung  gekommen.  Für  den  Ii.  Fuß  nimmt 
er  eine  Diplopodie  von  der  Formel  V,  IV,  III,  II,  II,  III,  IV,  V  an;  den 
re.  Fuß  Lionellas,  für  den  er  auch  eine  photographische  Ansicht  bei- 
brachte, benennt  er  als  „Hexadaktylie  von  leider  unklarer  Form,  am 
ehesten  Verdoppelung  der  ersten  Zehe". 

Zum  Vergleich  der  Diplopodie  von  Lionellas  linkem  Fuß  wird  auf 
Fig.  72  verwiesen,  die  einen  vielgenannten  Doppelfuß  wiedergibt;  es 
handelt  sich  um  den  linken  Fuß  der  Beobachtung  von  Johnson  aus  dem 
Jahre  1858. 


1)  Um  Mißverständnissen  vorzubeugen,  sei  bemerkt,  daß  Rausch  in  seiner 
Verwendung  von  ,, links"  und  ,, rechts"  sich  auf  die  Seiten  der  Bilder  bezog.  Aus 
unserer  Fig.  64  ist  zweifelsfrei  zu  ersehen,  daß  der  linke  Fuß  Lionellas  der  okto- 
daktyle  Fuß  gewesen.  Danach  ist  in  der  obigen  Darstellung  die  Links-Rechts-Bestim- 
mung entsprechend  der  Körperlichkeit  der  Frau  bestimmt  worden. 

49  Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  1 
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Analoge  Umstände  im  Skelett  des  Unterschenkels  bot  auch  eine 
von  Gg.  B.  Gkubek  untersuchte  menschliche  Sirenenbildung  dar  (Fig.  73). 
Abgesehen  von  rückläufigen  Bildungen  an  den  oberen  Gliedmaßen,  die 


R  Fig.  66  L 

Fig.  65,  66  und  67.   Hexadaktylie  der  in  Fig.  64  dargestellten  Frau. 


hier  nicht  interessieren  und  von  der  weichgewebigen  Symmelie  der  Beine 
fanden  sich  an  jedem  der  im  Fersengebiet  fusionierten  Füße  sieben  Zehen. 

Politzer  und  ForVele  haben  eine  formalgenetische  Erklärung  für  die  Hepta- 
daktylie  dieser  Heidelberger  Sirene  (Fig.  73  bis  75)  gegeben.  Sie  glauben  hier  auf 
das  besondere  anatomische  Wesen  der  sirenenformen  Frucht  zurückgreifen  zu  müssen, 
insofern  im  akralen  Bereich  der  Anteile  des  Symmelos  der  Sirene  die  außenrotato- 
rische  Tendenz  der  Hüftgelenke  eine  Abduktion  der  Füße  zu  bewirken  trachtet. 
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Hand  der  in  Abb.  63  dar- 
gestellten Frau.  Fig.  69  L 


Fig.  68  R 

Fig.  -68  und  69.  Skelettverhältnisse  des  rechten  und  linken  Unterschenkels 
der  in  Fig.  64  dargestellten  Frau.    Hypoplasie  der  Tibien.    Massige  Verformung 

und  Biegung  der  Fibulae. 

49* 
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während  dieser  Funktion  die  Verschmelzung  im  Symmelos  entgegenwirkt.  Aus  die- 
sem Widerspiel  der  Kräfte  resultiert  nach  Meimmg  von  Politzer  und  Portele 
ein  Spannungsfeld  im  Bereich  der  Fußplatten,  das  während  der  Entstehung  der 
Zehenstrahlen  Verzerrungen,  Verlagerungen  und  Zerlegungen  veranlassen  konnte. 
Bei  der  starken  Tendenz  zur  Selbstdifferenzierung  im  Bereich  akraler  Gebilde  werde 


Fig.  70  und  71.   Diplopodie  der  linken   Seite   (Oktodaktyler  Fuß  mit  vier  Ossa 
cuneiformia)  der  in  Fig.  64  dargestellten  Frau. 


sich  eine  Vermehrung  der  Verdichtungsstränge  als  Vorgänger  der  Zehenstrahlen 
in  der  Entstehung  von  Polydaktylie  auswirken. 

Diese  Erklärung  ließ  die  Tatsache  der  Tibia-Hypoplasie  und  der  fibularen 
Verbildung  ganz  außer  Auge,  also  jene  Umstände,  die  auch  im  Fall  der  oben  vor- 
gewiesenen mikromelen  Frucht  (Fig.  61)  mit  oktodaktylen  Akropodien  und  in 
Lionellas  Fall  gegeben  waren,  jene  Umstände,  welche  in  dem  von  RAtrsoH  und  Pol 
als  wichtig  und  richtig  erachteten  Rückgriff  auf  die  Tendenzen  der  symmetrischen 
Ganzheitsentwicklimg  und  auf  die  gegenwirkenden  Tendenzen  der  Vervielfältigung 
und  Aufgliederung  des  Organismus  unter  Anerkennung  einer  Dominanz  der  Ganz- 
beitsbestrebung  im  typischen  Fall  der  Entwicklung  bestehen.  Wie  bei  dem  —  nicht- 
symmelischen  —  Mikromelos  der  Fig.  61  und  bei  der  nicht  sireniformen  Lionella 
(Fig.  64  bis  71)  waren  die  Voraussetzimgen  hypoplastischer  Tibienverhältnisse  bei 
der  Heidelberger  Sirene  gegeben.  Sie  fügt  sich  in  diesem  Sinn  der  formalgenetischen 
Deutung  der  Diplopodie,  wie  sie  Rausch  auseinandergesetzt  hat. 

Die  höheren  und  höchsten  Grade  der  akralen  Gliedmaßenverviel- 
fältigung waren  immer  auffällig  und  regten  zur  Analyse  und  Erklärungs- 
versuchen an.  Lionellas  Fall  ist  dafür  ein  Beispiel.  Das  Schrifttum  über 
einschlägige  Beobachtungen  ist  allmählich  etwas  reicher  geworden.  Es 
sei  noch  verwiesen  auf  Fumagalli,  Bonzeliüs,  Davies,  Pitschi  mit 
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ihren  Beobachtungen  stärker  schwankender  Manifestation  der  Hyperdakty- 
lie,  sowie  auf  die  Doppelhandfälle  von  Gherim,  Jolly,  Dwight,  Kindl, 
Restemeyee,  Tueaei,  Mau,  Vincekt,  Weil,  Nitsche  und  Baege!  Im 
Handb.  d.  spez.  pathol.  Anat.  u.  Histol.  (Bd.  IX,  T.  6,  S.  41)  hat  Wekthe- 
MANN  mit  Abbildung  der  biulnären  Diplocheirie  eines  Berliner  Knaben 
gedacht.  Gute  Abbildungen  veranschaulichen  ebendort  (S.  49)  die  Be- 
obachtung einer  rechtsseitigen  Diplopodie  durch  Wegelin. 

Schließlich  soll  hier  noch  Platz  finden  die  Göttinger  Beobachtung 
eines  13  Monate  alten  Knaben,  der  im  Vorderarm  der  rechten  Seite  zwei 
Ellenknochen  bei  mangelndem  Radius  trug.    Die  Finger  seiner  Hand 
waren  angeordnet  nach  der 
Formel:   V,   IV',   III',  II, 


Fig.  72.    Linker  neunzehiger  Fig.  73.  Sireniforme  $  Frucht  mit  Hepta- 

Fuß  des  Falles  Johnson  aus  daktylie  beider  Füße.  Oligodaktyle  Ver- 

Ba?eson.  änderung  beider  Hände.  (Heidelberger 

Sirene.  Bearbeitet  von  Gg.  B.  Grubee.) 
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Die  Doppelentwicklung  der  Elle  bei  mangelnder  Differenzierung 
eiries  Speichenknochens  ist  unzweifelhaft  erwiesen.  Dagegen  kennt  man 
keinen     durchaus  sicheren 

Fall   von  Doppelradius   bei  _   


mangelnder  Ulna;  denn 
von  NiGST  (1927)  kurz 
wähnte  Meldung  Carbes 


die 
er- 
aus 

dem  Jahre  1837  über  einen 
Menschen  mit  Doppeldaumen 
und  Dojjpelradius  ist  beim 
Mangel  näherer  Quellenan- 
gaben nicht  überprüfbar. 
(Man  vergleiche  damit  aber 
die  Diplocheirie  im  Fall  von 
Petteefy  u.  Jona,  der  zwei- 
felsfrei im  antibrachialen  Teil 
einer  hypermelischen  Arm- 
anlage  neben  einer  Ulna  zwei 
Radien  feststellen  ließ!) 


Fig.  74  und  7:3.    Borsum  der  sympodalen  Bildung  der  in  Fig.  73  dargestellten 
Frucht.    Jeder  Fuß  hat  7  Zehen.   Das  Röntgenbild  läßt  eine  Tibiahypoplasie  und 
stark  verbogene  Fibulae  erkennen. 


Welch  überzeugender  Eindruck  einer  doppelten  Hand  man  bei  gleich- 
mäßiger, wenn  auch  daumenloser  Ausbildung  erhält,  kann  man  an  der 
von  Murray  beschriebenen  Armbildung  sehen,  die  Werthemann  in  drei 
verschiedenen  funktionellen  Haltungen  wiedergegeben  hat.  Und  wie 
formgerecht  der  Carpus  einer  Doppelhand  aufgebaut  ist,  geht  aus  einer 
Abbildung  von  Dwight  unmittelbar  hervor. 
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Fig.  76.  Heptadaktyle  Diplo- 
cheirie.  Im  Vorderarm  zwei 
Ulnae,  kein  Radius,  (J  13  Mo- 
nate. (Beobachtet  in  der  Chir. 
Klinik  Göttingen  1944;  bear- 
beitet von  Rausch.)  Links  im 
Bild  grenzt  der  Schatten  einer 
fremden  Hand  an,  die  bei  der 
Aufnahme  behilflich  war. 


Fig.   77.   Oktodaktyle  Diplochei- 
rie  links,  Beugeseite.  (Beobach- 
tung   von   MuKEAY,    1863,  aus 
Bateson.) 


Fig.  78.    Vorderarm -Carpo-Metacarpal - 
skelett  einer  heptadaktylen  Hand.  Im  Vor- 
derarm zwei   Ulnae.    (Nach    DwighT  aus 
Bateson.) 
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3.  Hypermelie  stärkeren  Grades 

Im  Grunde  genommen  fallen  auch  Diplocheirie  und  Diplopodie  unter 
den  Begriff  der  Hypermelie,  ja  selbst  für  die  Hyperdaktylie  kann  dies 
gelten  (Pol).  Der  größeren  Übersicht  wegen  faßt  man  aber  jene  Vor- 
kommnisse überzähliger,  wenn  auch  rudimentärer  Extremitätenbildung, 


Fig.  79.    Überzähliges,   linksseitiges    Armrudiment    eines    fünfjährigen  Jungen. 

(Beobachtung  von  Faltin.) 


die  auch  lange  Röhrenknochen  enthalten,  besonders  zusammen  als  hyper- 
melischen  Bildungsexzeß  höheren  Grades. 

RuD.  Pol  hat  vor  mehr  als  40  Jahren  die  Hypermelie  der  Verte- 
braten  bearbeitet.  Für  den  Menschen  standen  an  hypermelischen  Ver- 
änderungen stärkeren  Grades  damals  nur  wenige  Beobachtungen  zur  Ver- 
fügung. Davon  schien  Faltins  Mitteilung  über  einen  fünfjährigen  Buben 
mit  überzähligem  Armrudiment  an  der  linken  oberen  Extremität  aus 
dem  Jahr  1904  die  erste  zu  sein. 

Die  Untersuchung  am  operativ  entfernten  Hypermelos  ergab  einen 
nicht  eingelenkten,  dem  Humerus  parallel  verlaufenden  Röhrenknochen 
einer  Ulna  vergleichbar,  an  die  sich  Hamatum,  Triquetrum,  Pisiforme 
und  weiterhin  Digiti  IV  und  V  anschlössen.  —  Aber  auch  die  als  typisch 
angesehene  linke  Armanlage  bot  Merkwürdigkeiten:  Die  ganze  linke 
Schulter  stand  tiefer  als  die  rechte.  Alle  Knochen  links  waren  dünner 
als  die  des  rechten  Armes.  Die  linke  Clavicula  war  verkürzt,  ihre  Krüm- 
mung im  äußeren  Drittel  nach  hinten  stärker  als  gewöhnlich.  Röntgeno- 
logisch fiel  auf  ein  Mangel  des  Olecranons,  wie  der  Fossa  olecrani  und  der 
Fossa  coronoides,  sowie  abnorme  Beweglichkeit  im  Ellenbogengelenk. 
Werthemann  gibt  eine  Skizze  des  Röntgenbefundes  des  linken  Armes: 
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Fig.  81 


Fig.  80 


Fig.  80  und  81.  Überzählige  Armanlage  links. 
$  (Nach  Beobachtung  von  Schapieo  und  Thal, 
bearbeitet  von  R.  Pol.) 


Der  Vorderarm  zeigt  zwei  Röhrenkno- 
chen. Seine  Finger  (I  bis  V)  sind  im 
ersten  Interphalangealgelenk  gebeugt. 
Der  überzählige  Armanteil  scheint  (nach 
Wekthemanns  Deutung)  als  luxiertes 
Rudiment  eines  Radius  gelten  zu  dür- 
fen. Faltin  meinte  diesen  absonder- 
lichen Befund  als  Effekt  einer  Hyper- 
regeneration  nach  Abspaltung  differen- 
zierfähigen Gewebes  von  der  Glied- 
maßenanlage auffassen  zu  dürfen.  Das 
entsprach  der  Einsicht  jener  Zeit,  die 
durch  ToRNiEKS  Versuche  mit  der  Super- 
regenerationsfähigkeit im  Extremitäten - 
gebiet  von  Amphibien  vertraut  war. 
Durch  Kümmel,  Klaussnek,  E.  Schwalbe 
und  andere  sind  diese  experimentellen 
Erkenntnisse  am  Amphibium  auf  mensch- 
liche Terata  in  hypothetischer  Deutung 
übernommen  worden. 


Fig.  82.  Längsschnitt  durch 
das  Skelett  der  freien  oberen 
Extremität  des  in  Fig.  80  und 
81  gezeigten  Mädchens.  (Nach 
RuD.  Pol,  1914.) 
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Sodann  hat  Pol  eine  Beobachtung  mitgeteilt,  die  das  in  Fig.  80  und  81 
gezeigte  junge  Mädchen  betrifft,  bei  dem  durch  akzessorisches  Gelenk 
unterhalb  des  Processus  coronoides  mit  dem  linken  Schulterblatt  ein 
überzähliger  linker  Arm  verbunden  war.  Er  bestand  aus  einem  proxi- 
malen, ca.  15  cm  langen  Köhrenknochen  mit  gestreckter  Epiphyse. 


Fig.  83  und  84.    Armverdoppelung  bei  einer  Frucht  mit  Cranio-  und  Rhachi- 
schisi.s.   (Nach  KrücKEMBYEE.) 


Die  operativ  in  ganzer  Länge  entfernte  hypermelische  Bildung 
konnte  Pol  anatomisch  untersuchen.  Fig.  82  zeigt  die  Skelettverhältnisse 
des  überzähligen  Armes  längs  geschnitten  in  Drittelgröße.  In  sehr  ein- 
gehender Analyse  und  in  Anlehnung  an  Einzelheiten  der  Beobachtungen 
von  Pryor,  Joachimsthal,  Kümmel,  Stoffel  und  Stempel,  Wierze- 
jEwsKi  gelangte  er  zu  der  Auffassung,  daß  das  lange  proximale  ,, Arm- 
bein" dieser  hypermelischen  Extremität  eine  synostotische  Vereinigung 
von  Humerus  und  Vorderarmknochen  ist,  die  distal  zwei  ebenfalls  durch 
knöcheren  Brücke  vereinte  Fortsätze  trug,  von  denen  der  in  der  un- 
gebrochenen Achse  des  langen  ,, Armbeines"  gelegene  dem  Radius  zu- 
gehörte, der  mangelhafte  dagegen  der  Ulna.  Die  Knochenkerne  zwischen 
dem  langen,  nicht  durch  das  Gelenk  der  Ellenbeuge  unterbrochene,  im 
Gegenteil  durch  einen  einzigen  Markraum  ausgezeichnete  Skelettstück 
und  den  fünf  Metacarpen  sprach  Pol  als  Handwurzelteile  an,  ohne  aller- 
dings den  großen  Knochenkern  gegenüber  dem  ulnaren  Kondylus  deuten 
zu  können.  Der  Mittelfinger  erwies  sich  als  gegabelt  und  in  einer  eigen- 
artigen Weise  gespalten.  Symmetrie  der  Finger,  die  der  Annahme  einer 
Diplocheirie  günstig  gewesen  wäre,  fehlte  in  diesem  Fall. 
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Die  Frage,  ob  solch  hochgradige  Hypermelie  beim  Menschen  möglich 
sei,  wurde  durch  Pols  Bearbeitung  des  in  Fig.  80  bis  82  wiedergegebenen 
Falles  bejaht.  Man  war  dieser  Frage  schon  früher  begegnet.  Albrecht 
Halleb  schrieb  über  ,,Crura  superflua",  aber  all  jene  Beobachtungen 
lassen  dem  Zweifel  Raum,  ob  es  sich  nicht  um  Teilerscheinungen  wahrer, 
unfreier,  wenn  auch  nur  als  ,, parasitär"  bezeichneter  Doppelbildung 
handelte,  ein  Einwand,  der  sich  auch  für  Vorkommnisse  sog.  notomeli- 
scher  Hypermelie  machen  läßt;  solche  Notomelievorkommnisse  sind  von 
Castro,  Unterberg,  Hartlieb  und  Hebmanns- Gg.  B.  Gruber  veröffent- 
licht worden.  Auch  der  von  Krückemeyer  (1956)  beschriebene  Fall 
dürfte  hier  einschlägig  sein  (Fig.  83  und  84). 

Wenn  trotzdem  die  Beobachtungen  von  Castro  bis  Krückemeyer  hier  Er- 
wähnung finden,  so  geschieht  dies  deshalb,  weil  es  fraglich  wurde,  ob  in  der  Tat  diese 
von  der  ganz  oder  teilweise  offen  gebliebenen  Wirbelsäule  mit  Diastemma  des  Rücken- 
markes ausgehende  ,, Doppelung"  so  zu  werten  sind,  wie  es  eineiigen  Zwillingen, 
auch  wenn  sie  rudimentär  blieben,  zukommt.  In  seiner  Arbeit  über  die  Diastem- 
matorhachis  (1944)  streifte  Gg.  B.  Gruber  diese  Frage.  Doch  scheint  es  ihm  heute" 
nahezuliegen,  solch  überzählige  Bildungen,  wie  es  die  notomelischen  sind,  vom  Heer 
der  primären  wahren  Doppelbildung  abzusondern  und  als  Ergebnis  einer  später  wirk- 
samen fehlerhaften  Induktion  im  Sinn  der  BRANDTschen  Experimente  zur  Erzeugung 
von  Extremitätenverdoppelungen  höheren  Grades  zu  deuten. 

Drei  neuere  Beobachtungen  beleuchten  höchste  Grade  der  Hyper- 
melie beim  Menschen  ganz  schlagend.  So  hat  Nitsche  bei  einem  zwei- 
jährigen Mädchen  eine  Verdoppelung  der  linksseitigen  Hüftpfanne  ge- 
funden. Die  zugehörigen  Femora  waren  entsprechend  der  Linie  der 
Trochantcren  zu  einem  Doppelschenkelbein  vereint.  Der  gemeinsame 
Unterschenkel  enthielt  Tibia  und  zwei  Fibulae.  Daran  schloß  sich  eine 
unvollständige  Diplopodie  mit  fibulärem  Zusammenhang. 

Daß  es  Doppelbildung  eines  ganzen  Armes  gibt,  das  lehrte  die  Wahr- 
nehmung von  Peterffy  und  Jona  bei  einem  einjährigen  Bübchen.  Das 
Kind  war  auf  der  linken  Seite  durch  eine  Dreizahl  von  Armen  aus- 
gezeichnet, von  denen  zwei  in  einer  Doppelbildung  bei  ulnarer  Vereini- 
gung steckten,  die  durch  einen  Ellenknochen  und  zwei  Speichen- 
kerne ausgezeichnet  waren,  denen  eine  Diplocheirie  nach  der  Formel  1, 
II,  III,  IV,  IV,  III,  II,  I  entsprach.  Dieser  Doppelarm  war  höher  im 
Schultergelenk  angesetzt  als  ein  schwächerer  dritter,  lahm  erscheinender 
linker  Arm,  der  im  übrigen  richtig  gebildet  erscheint.  (Gute  Abbildung 
bei  Werthemann  1952.) 

Überaus  merkwürdig  ist  die  Beobachtung  Steins  und  Bett- 
manns bei  einer  52  jährigen  Frau,  deren  rechter  Arm  zwei  Humeri  ent- 
hielt, welche  getrennt  in  Pfannen  ein  und  derselben  Scapula  hingen. 
An  diese  symmelische  Humerusdoppelung  schlössen  sich  zwei  Radien  und 
drei  Ulnae  an.  Weiterhin  folgte  eine  symmetrische  neunfingerige  Diplo- 
cheirie einerseits,  eine  etwas  zurückgebliebene  fünffingerige  Hand  an- 
dererseits. (Diese  Schilderung  deckt  sich  mit  Webthemanns  Analyse, 
"Während  Stein  und  Bettmann  von  16  Fingern  ihrer  Patientin  sprachen.) 

Bei  seiner  Hypermelie-Bearbeitung  stieß  Pol  auf  unsichere  Schilde- 
rung verformter,  mißgebildeter  unterer  Extremitäten  im  Anschluß  an 
eine  Mitteilung  von  Valenti  (1877),  die  irrtümlich  als  hypermclische 
Erscheinungen  aufgefaßt  worden  waren.  Er  benannte  sie  als  pseudo- 
hypermelische  Fehlbildungen,  verwies  sie  in  das  Betrachtungsfeld  des 
Tibiadefektes   und  brachte  dafür  selbst  eine  Beobachtung  an  einem 
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6  Wochen  alten  Mädchen  bei  (Fig. 
85  und  86).  Dieser  Beobachtung- 
kommt der  von  Martin  gemeldete 
Fall  partiellen  Tibiadefektes  mit 
nach  vorn  und  seitlich  ausladender 
Dislokation  — ■  aber  ohne  Zehen- 
fehler gleich. 

Pol  wies  auch  auf  andere, 
von  Agatz,  Schmeebach,  Larrey, 
GuiNARD,  Geoffroy-St.  Hilaire. 
mitgeteilte  Fälle  hin,  deren  Analyse 
durch  die  Autoren  bei  ihm  Zweifel 
erregten,  ob  wirklich  eine  Verdop- 
pelung bei  ,, Spaltung"  der  Glied- 
maßenanlage vorgelegen  habe  oder 
nur  eine  Gabelung  des  distalen 
Femurendes  bzw.  des  Unterschen- 
kels mit  Hyperdaktylie. 

Die  von  Geuer  gegebene  Beschrei- 
bung eines  lebenden  Knaben  mit  ,,Tripo- 
die"  nennt  außerdem  Becken-  und  Geni- 
talunregelmäßigkeiten, die  vielleicht, 
einer  Dipygiebildung  zugehörten.  Der 
dabei  gefundene  überzählige  Fuß  besaß' 


Fig.  85 


4  Zehen ;  sein  Hallux  fehlte ; 
auch  schien  der  Unter- 
sehenkel des  akzessorischen 
Rudiments  nur  einen  Kno- 
chen zu  haben.  Mangels 
Skelettpräparation  blieb 
dieser  Fall  unklar. 


Fig.  85  und  86.  Pseudo- 
hypermelie  der  linken  un- 
teren Extremität.  Partiel- 
ler Tibiamangel,  fehlende 
tibiale  Renkung  zu  ordent- 
lichem Fußgelenk,  Defekt 
des  tibialen  Fußrandes  und 
der  Großzehe.  Auffallende 
Gabelung  des  distalen  Fe- 
murendes. (Beobachtung 
von  R.  Pol.) 


Fig.  86 
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Die  Analyse  einschlägiger  Monstra  ist  auch  heute  —  trotz  Röntgen- 
bildes und  Möglichkeit  der  anatomischen  Auspräparierung  schwer  ge- 
nug. Man  wird  vor  anatomische  Verhältnisse  gestellt,  die  gegenüber  dem 
Typus  des  Aufbaues  der  Extremität  geradezu  widersinnig  erscheinen  können. 
So  sah  Gg.  B.  Gkubeb  ein  kräftiges  Neugeborenes  mit  unvollkommenem 


Fig.    87.    Pseudohypermelische    [oder    echt   hypermelische?]  Verbildung    des  Ii. 
Beines  mit  Mangel  der  tibialen  Zehenstrahlen  eines  neugeborenen  Kindes  (J,  mit 
Bauchwandbruch  und  unvollständiger  Becken-Blasen-Darm- Genitalspalte.  (Beob- 
achtung von  Gg.  B.  Grttbeb,  1922.) 

Verschluß  der  Bauchdecken  und  mit  kloakaler  Spaltblase,  verbunden 
mit  Meningomyelokele  lumbo-sacralis  und  eigenartiger  Verbildung  der 
linken  Kniegegend  mit  syndaktyler  Dreigliedrigkeit  des  zugehörigen 
Fußes. 

In  diesem  Fall  war  es  zu  einer  völlig  abwegigen  Entwicklung  der  sehr  dünn 
gewordenen  Tibia  gekommen,  die  nicht  mit  der  Fibula  und  dem  Tarsus  zu  einem 
Fußgelenk  vereint  war,  wohl  aber  proximal  bindegewebig  mit  dem  Wadenbein  zu- 
sammenhing. Es  unterblieb  deshalb  die  Ausbildung  von  Zehen  entsprechend  dem 
tibialen  Randstrahl.  In  der  Kniegegend  war  überdies  eine  typische  Renkung  gegen- 
über dem  ,, blind"  endenden  Femur  unterblieben,  dessen  distales  Ende  nach  vorne 
unten  ragte  und  ein  Knie  vortäuschte.  Merkwürdigerweise  fand  sich  die  Tibia,  als 
ob  sie  umgekippt  worden  wäre,  annähernd  parallel  gegen  das  Becken  vor  dem  Femur 
emporgereckt.  Eine  andere,  vielleicht  mehr  überzeugende  Deutung  würde  bei  ein- 
fachem Ii.  Acetabulum  die  Bildung  eines  zweiten  schwächeren  Femurknochens  an- 
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nehmen,  der  am  distalen  Ende  in  fibröser  Verbindung  mit  einer  einfachen  Fibula 
gestanden,  an  die  sich  der  reduzierte,  dreizehige  Fuß  anschloß,  indes  eine  Tibia 
überhaupt  nicht  gebildet  wurde.  Darnach  hätten  dem  ,, blind"  endenden  kräftigeren. 
Oberschenkelbein  sowohl  der  tibiale  als  der  fibulare  Anteil  zur  Kniegelenksbildung 
gefehlt. 

Man  kann  solch  pseudohypermelische  Einzelvorkommnisse  in  all- 
gemein gültige  Regel  bis  heute  nicht  ausdeuten.  Es  bleibt  bei  Pols 
Hoffnung,  daß  es  durch  möglichst  genaue  Analyse  der  einzelnen  Vor- 
kommnisse einschlägiger  Art  und  durch  ihre  Vergleichung  gelingen  könne, 
in  der  Auffassung  ihrer  Gestaltung  und  ihres  Werdens  Aveiterzukommen. 


Fig.  88.    Pseudohypermelische,    unfreie  Gliedmaßen-Teilverpflanzung   im  Bereich 
der  re.  unteren  Extremität,  entstanden  durch  amniotische  Abdrängung  bei  einer 
auch  sonst  amniotisch  schwerst  mißbildeten  Frucht,       38  cm  lang.  (Beobachtet 
im  Pathol.  Institut  Göttingen,  bearbeitet  von  Be.  Hartz,  1935.) 

Eines  scheint  sicher  zu  sein,  nämlich,  daß  gelegentlich  durch  amniotische 
Bänder  und  Fäden  solche  Beeinträchtigung  an  einer  Extremitätsknospe 
erfolgen  kann,  daß  daraus  in  unfreier  Transplantation  eines  Extremitäten- 
abschnittes eine  pseudohypermelische  Form  zustande  kommt,  wie  dies 
Haetz  in  Göttingen  sehr  deutlich  dartun  konnte  (Fig.  88). 

Während  in  dem  Fall  der  Fig.  88  die  linke  obere  Gliedmaße  perodaktylische 
Verunstaltung  mit  noch  anhaftendem  Amnionsfaden  erkennen  ließ,  fand  man 
zwischen  der  4.  und  .5.  Zehe  des  rechten  Fußes  einen  bis  ungefähr  in  die  Mitte  der 
Metatarsalgegend  reichenden  Spalt.  Die  Zehen  II,  III  und  IV  waren  zu  einer  un- 
regelmäßigen Platte  verwachsen.  Die  Phalangen  der  Großzehe  fehlten.  An  ihrer 
Stelle  fand  sich  über  dem  distalen  Ende  des  Metatarsus  I  eine  Narbe.  An  der  Fuß- 
sohle, auf  dem  Fußrücken  und  am  unteren  Drittel  des  Unterschenkels  nahm  man 
zahlreiche  oberflächliche,  verschorfte  Hautwunden  wahr.  Aus  dem  medialen  Teil 
der  Kniekehle  (der  um  90°  im  Knie  gewinkelten  Extremität)  entsprang  ein  glied- 
maßenähnliehes  Gebilde,  das  sich  gleich  nach  seinem  Ursprung  verbreiterte  und  in 
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zwei  zehenartigen  Fortsätzen  von  1  und  1,8  cm  Länge  endete.  Diese  zehenartigen 
Gliederchen  enthielten  2  bzw.  3  phalangische  Knochen.  Eine  knöcherne  Verbindung 
des  abgespaltenen  Gliedmaßenrudiments  mit  dem  eigentlichen  Unterschenkel  be- 
stand nicht.  Das  Rudiment  war  fibrös  verbunden  mit  dem  Musculus  adductor 
magnus.  Der  gliedmaßenähnliche  Anhang  besaß  keine  eigene  Muskulatur.  Sie  wurde 
von  einem  Zweig  der  Arteria  femoralis  sup.  versorgt.  Eine  entsprechende  Vene 
mündete  in  die  Vena  saphena  magna. 

In  den  Kähmen  der  Hypermelie  gehören  letzten  Endes  auch  zwei 
eigenartige  Beobachtungen  von  Rochlin  (1926)  und  von  Klar  (1933). 
Bei  Rochlin  handelte  es  sich  um  ein  zehenartiges  Gebilde,  das  von  einem 
sonst  ordentlich  gebauten  Fuß  heterotop  von  der  Achillessehne  aus  sich 
steil  rückwärts  nach  oben  erhob  und  eine  Art  Tarsalknochen,  ein  Meta- 
tarsalbein  und  zwei  Phalangen  enthielt.  Rochlin  überlegte,  ob  es  sich. 


Fig.  89.  Verdoppelung  des  Daumens  der  linken  Hand,   Rückbildung  des  Dau- 
mens der  rechten  Hand  ein  und  derselben  Person.   (Nach  Walther  Müller.) 

hier  nach  Schädigung  in  embryonaler  Zeit  um  eine  supernumeräre  Re- 
generationserscheinung handle.  —  Klar  sah  von  der  Unterfläche  des 
Calcaneus  an  der  Grenze  des  Tuberculum  calcanei  von  gelenkartiger 
Stelle  aus  einen  fingerähnlichen  Fortsatz  ausgehen,  der  an  eine  End- 
phalange  erinnerte. 

4.  Oligodaktylie  und  rückläufige  Bildungen 
langer  Röhrenknochen 

Über  rückläufige  Schwankungen  der  Strahlenzahlen  (Oligodaktylie) 
schrieb  Walther  Müller,  daß  man  sie  genau  so  beobachtete,  wie  man 
in  Form  der  Polydaktylie  die  Zunahme  von  einem  oder  mehreren  Finger- 
strahlen an  Hand  oder  Fuß  kenne;  ihnen  liege  nur  umgekehrt  der  Sinn 
entsprechender  Verminderung  der  Strahlenzahl  zugrunde.  Nicht  nur 
die  morphologischen  Einzelheiten  seien  —  nur  gewissermaßen  mit  um- 
gekehrten Vorzeichen  —  die  gleichen  wie  bei  der  Polydaktylie,  auch  in 
Hinsicht  auf  die  Beteiligung  der  einzelnen  Strahlen  in  gradueller  Stufung^ 
bestehe  vollkommenste  Ubereinstimmung.  Nur  in  einer  Hinsicht  gebe 
es  einen  gewissen  Unterschied:  Die  Erblichkeit  und  Durchschlagskraft 
dieser  rückläufigen  Schwankungen  scheinen  erheblich  geringer  zu  sein,, 
worauf  auch  ihr  selteneres  Auftreten  beruhe. 
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Oligodaktylie  ist  also  der  Gegenpol  von  Polydaktylie.  Daß  beide 
Erscheinungen  beim  selben  Merkmalsträger  auftreten  können,  ist  an 
früherer  Stelle  bereits  angedeutet  worden. 

Als  „echte  Oligodaktylie"  bezeichnet  man  nur  diejenigen  Fälle,  bei 
denen  sich  morphologische  Einzelheiten  wie  bei  den  Überschußbildungen 
der  Gliedmaßenstrahlen  findet. 

Gerade  am  Daumenstrahl  konnte  Walther  Müller  unter  Rückgriff 
auf  Beobachtungen  von  Nitsche  und  Armknecht,  von  Nigst  und  von 


Fig.  90.    Hand  bei  angeborenem  geringen  Grad  der  Daumenrückbildung.  (Nach 

Walther  Mülleb.) 

eigenen  Fällen  verschiedene  Grade  solcher  oligodaktylen  Tendenzen 
dartun.  Dabei  tritt  manchmal  eine  auffallende  Verschmälerung  des  Meta- 
karpale  I  an  den  Tag,  das  sehr  dicht  an  den  Mittelhandknochen  II  heran- 
getreten zu  sein  scheint,  ja  mit  diesem  in  gelenkiger  oder  knöcherner 
Verbindung  gerät,  anstatt  sich  mit  dem  zuständigen  Carpalknochen  zu 
verbinden.  Nach  Chkystie  ist  ein  Mangel  der  Großzehe,  des  ersten  Meta- 
tarsale,  des  inneren  Keilbeines  und  rudimentäre  Form  des  Kahnbeins 
ebenfalls  beobachtet  worden  (zit.  n.  Werthemann). 

Die  rechte  Hand  in  Fig.  89  zeigt  eine  mehr  fortgeschrittene  Rück- 
bildung des  Pollex.  Sein  Metacarpus  kam  nicht  mehr  zur  knöchernen 
Differenzierung.  Und  Fig.  91  läßt  die  ganze  Daumenanlage  vermissen. 
In  solchem  Fall  pflegen  auch  die  radialen  Handwurzelknochen  zu  fehlen 
(  Joachimsthal)  . 

Ganz  analoge  Mangelbildungsstufen  haben  sich  auch  im  Gebiet  des 
ulnaren  Randstrahles  ergeben.  Fig.  92  zeigt  einen  ulnaren  Randdefekt 
der  Hand  eines  28  jährigen  Mannes  nach  einer  Beobachtung  von  Stievb, 
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die  zugleich  synostotische  Unregelmäßigkeiten  der  Handwurzelknochen  zu 
erkennen  gab. 

Der  Träger  einer  rechtsseitigen  Vierfingerhand  der  Fig.  93  bot  auch 
an  den  unteren  Extremitäten  Zeichen  mangelnder  Differenzierung.  Am 
rechten  Unterschenkel  fehlte  die  Fibula;  dementsprechend  mangelten  dem 
Fuß  re.  die  Zehen  IV  und  V.  Die  Fibula  des  linken  Beines  war  zwar 


vorhanden,  gleichwohl  fehlte  dort  die  Kleinzehe.  (Vgl.  ferner  Strecker, 
HoDLicH,  Paul!) 

Defekte  der  beiden  letzten  ulnaren  Strahlen  sind  nicht  so  selten. 
W.  Müller  zitiert  dafür  Hellner,  Joachimsthal,  Klaussner,  Nigst 
n.  a.  Hier  sei  noch  an  Stieves  einschlägige  Beobachtungen  und  an  die 
von  Werthemann  gegebenen  Bilder  aus  dem  Berliner  pathologischen 
Institut  erinnert.  All  diese  Beobachtungen  beziehen  sich  auf  Extremi- 
täten mit  zwei  Röhrenknochen  im  Zygopodium. 

Am  Fuß  kommt  Mangel  des  fibularen  Randstrahles  vor;  häufiger 
stellt  sich  aber  ein  Defekt  beider  Zehen  der  Außenseite  ein.  (Nigst, 
Stieve,  Esatj,  Darfeuille  u.  Werthemann  [1925  und  1952].) 

Es  wurde  auch  berichtet  von  völligem  Fehlen  des  I.  Strahles  der 
Hand-  und  unvollkommener  Verschmelzung  des  IV.  und  V.  Strahles 
(Nigst),  von  gleichzeitiger,  wenn  auch  nicht  vollkommener  Rückbildung 
der  Finger  am  radialen  und  am  ulnaren  Rande  (Alyogyi,  Nigst, W.  Müller, 
Kanavel).  Verminderung  der  Zahl  der  Fingerstrahlen  durch  Verschmel- 

50  Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  1 


Fig.  92.  Kleinfingermangel  bei  Vorhan- 
densein beider  Vorderarmknochen,  von 
denen  das  Ulnaende  schmächtig  erscheint. 
Verschmelzung  der  Handwurzelknochen, 
^  28  J.   (Nach  H.  Stieve.) 


Fig.  91.  Totale  Aplasie  des  Daumens. 
(Aus  der  Bildersammlung  von  Rfd. 
Pol.) 
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L  E, 

Fig.  93.  Linke  Hand  typisch.  Rechte  Hand  durch  Aplasie  des  Digitus  V  aus- 
gezeichnet. Verzögerte  Entwicklung  des  Carpus,  (J  2 1/9  J.  (Aus  der  Bildersammlung 

von  RxTD.  Pohl.) 


Fig.  94.  Mangel  des  V.  und 
IV.  ulnaren  Strahles  der 
Ii.  Hand,  Mangel  des  V., 
IV.  und  III.  Strahles  der 
re.  Hand,  die  durch  un- 
vollkommene Verdoppelung 
ausgezeichnet  ist,  wobei  der 
Daumenzwitter  angedeutet- 
dreigliederig  erscheint.  Zu- 
gleich mäßige  Syndaktylie 
zwischen  Doppeldaumen 
und  Digiti  II.  (Nach  Stieve.> 
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zimg  von  Binnonstrahlen  meldete  Pol  sowohl  für  die  Hand,  als  für  den 
Fuß.  Auch  Bieder  und  Kiewe  sind  hier  zu  nennen. 

Bei  vorhandenen  Unterschenkelknochen  kommen  Zehenreduktionen 
im  tibialen  und  im  fibularen  Gebiet  vor,  wobei  aber,  worauf  Werthe- 
MANN  nachdrücklich  hinweist,  nicht  die  Großzehe  zu  fehlen  pflegt,  son- 


Binnenstrahlen.   (Nach  R.  Pol.) 


Fig.  96.  Vierfingerhand.  Mangel 
des  Ringfingers,  Syndaktylie  des 
II.  und  III.  Fingers,  ?  N.  St. 
(Aus  R.  Pols  Bildersammlung; 
beobachtet  in  der  Heilstätte  Lin- 
denburg, 1.5.  6.  1935.) 


Fig.   97.    Linke    Hand  eines 
18  jähr.  Burschen.  Mangel  des 
Digitus  II  und   des  Digitus. 
V.  (Nach  Abt.) 


50 " 
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dorn  der  II.  Zehenstrahl  im  Strahl  des  Halliix  aufzugehen  pflegt.  Er 
führt  als  Beispiel  eine  Beobachtung  von  Mörsch  in  Einzelheiten  und  in 
Abbildungen  an.  —  Reduktion  von  Binnenstrahlen  des  Fußes  hat  R.  Pol 
für  denselben  Fall  festgestellt,  dessen  entsprechende  Handmißbildung 
in  Fig.  95  wiedergegeben  ist. 

Die  Feststellung  und  topische  Deutung  der  Fehler  bei  derartigen 
Mißbildungen  selbst  nach  anatomischer  Auspräparierung  können  sehr 
schwer  sein  und  in  der  Bestimmung  der  Defekte  sogar  unsicher  bleiben. 
Das  haben  Stieve  und  Werthemann  betont,  das  ist  auch  aus  Korre- 
spondenzen zwischen  Pol  und  Gg.  B.  Gruber  zum  Ausdruck  gekommen. 

Den  in  Fig.  96  wiedergegebenen  Zustand  der 
Hand  bestimmte  Pol  als  Tetradaktylie  bei 
fehlendem  IV.  Finger  und  Syndaktylie  des  II. 
u.  III. 

Sehr  merkwürdig  ist  eine  von  A.  Abt 
beschriebene  oligodaktyle  Hand,  deren  Ansicht 
in  Fig.  97  und  deren  Knochenverhältnisse  aus 
der  Röntgenbildskizze,  Fig.  98,  zum  Leser 
sprechen.  Bei  vollständig  vorhandenem  Ante- 
brachium  war  die  Handwurzel  nur  durch  das 
Multangulum  majus  und  minus  (zu  einem  Kom- 
plex verschmolzen),  durch  das  Naviculare, 
Lunatum  und  Triquetrum  gebildet;  das  Os 
hamatum  fehlte.  Die  Hand  wurde  von  drei 
kräftigen  Fingerstrahlen  mit  normalen  Pha- 
langenzahlen gebildet.  Aus  der  Phalanx  I 
des  lateral  gelegenen  Strahles  gabelten  sich 
Phalanges  II  und  III  eines  kümmerlichen  ak- 
zessorischen, durch  Weichteilmantel  mit  dem 
radial  gelegenen  Nachbardigitus  verbundenen, 
scheinbaren  IV.  Fingers.  Aber  auf  Grund  des 
Röntgenfilms  kam  Abt  zur  Annahme  eines 
Mangels  des  II.  Fingerstrahles,  angefangen  mit 
dem  Os  hamatum.  Vom  V.  Strahl  fehlten  Meta- 
carpus  und  Phalangen. 

Die  Beobachtung  Abts  bildet  den  Übergang 
zum  Kapitel  der  tiefergreifenden,  die  Hände 
oder  den  Fuß  gleichsam  zerspaltenden  Bil- 
dungsfehler. Sie  finden  als  Ausdruck  der  sog.  Ektrodaktylie,  der  Spalt- 
hand und  des  Spaltfußes  ihre  Würdigung  in  einem  späteren  Abschnitt. 

Die  rückläufigen  Erscheinungen,  d.  h.  der  Mangel  an  Ausbildung 
von  Gliedmaßenstrahlen  fällt  im  Bereich  der  Akren  zumeist  am  stärksten 
auf.  Aber  schon  in  vorausliegenden  Abschnitten,  die  von  Mehrfingerig- 
keit  oder  von  Oligodaktylie  handeln,  kamen  Beispiele  ungenügender  oder 
ausgebliebener  Entwicklung  von  Skelettanteilen  des  Vorderarms  oder 
des  Unterschenkels  zur  Sprache.  In  der  Tat  sind  solche  Fehlbildungen 
verbunden  mit  Mängeln  an  Händen  und  Füßen  nicht  selten;  sie  müssen 
aber  nicht  miteinander  kombiniert  sein,  es  gibt  auch  Mängel  im  Zygo- 
podium  mit  ordentlicher  Finger-  oder  Zehenentwicklung.  Der  Häufig- 
keit des  Vorkommens  nach  scheint  der  Fibulamangel  an  erster  Stelle 


Fig.  98.  Röntgenskizze  der 
in  Fig.  97  gezeigten  Hand. 
Mangel  des  Fingerstrahles 
II  samt  Hamatum.  Mangel 
des  Fingerstrahles  V.  Po- 
lydaktyle,  Gabelung  des 
Strahles  IV  als  Grundpha  - 
lanx. (Nach  Abt.) 
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zu  stehen,  in  fallender  Zahl  folgen  rückläufige  Erscheinungen  an  Radius, 
Ulna  und  Tibia. 

Ganz  allgemein  kann  vorangestellt  werden,  daß  in  Fragen  der  Glied- 
maßenmißbildungen der  Vererbungsnachweis  um  so  weniger  oft  zu  er- 
bringen ist,  je  näher  der  Knochenfehler  der  Gürteleinrichtung  gelegen 
ist,  welche  die  Extremität  mit  dem  Stammskelett  verbindet.  Die  früher 


Fig.  99.  Neugeborenes  Mäd- 
chen mit  rechtsseitiger  Arm- 
verkürzung  infolge  mangelhaf- 
ter Ausbildung  des  Speichen- 
knochens, verbunden  mit  Dau- 
menmangel. (Pathol.  Institut 
Rostock.)  (*) 


Fig.  100.  Mangel  des  Radius  und  vier- 
fingerige  Klumphand,  insgesamt  Hypo- 
plasie des  Vorderarms  eines  arhinen- 
kephalen  Hemikranius.  (Aus  dem  Beob- 
achtungskreis  von  E.  Schwalbe.)  (*) 


immer  wieder  versuchte  Beweisführung,  es  handele  sich  bei  Mangel- 
erscheinungen langer  Röhrenknochen  um  exogen  bewirkte  Folgen  — 
etwa  intrauterin  erlebten  Knochenbruchs  —  ist  ebenso  hinfällig  ge- 
worden, wie  das  Bestreben,  systemisierte  Fehlbildungen  an  den  Glied- 
maßen auf  amniogene  Einwirkungen  zu  beziehen,  ganz  und  gar  zu 
schweigen  von  dem  Versuch,  solche  Fehler  einer  psychischen  Emotion 
der  Mutter  zuzuschreiben,  die  während  der  Schwangerschaft  mit  dem 
Mißbildungskind,  Einwirkungen  des  Schreckens  oder  Schauders  aus- 
gesetzt gewesen  sei.  Aschner  und  Engelmann  konnten  für  einen  Teil 
der  hier  zu  beurteilenden  Verhältnisse  das  familiäre  Vorkommen  über- 
zeugend darlegen.  Man  wird  annehmen  müssen,  daß  auch  dort,  wo 
erbliche  Belastung  nicht  nachzuweisen  ist,  entsprechende  Erscheinungen 
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Fig.  102.  Röntgenbild  der  Vorderarme  und 
Hände  des  in  Fig.  101  dargestellten  Kindes. 


R 
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sog.  rückläufiger  Bildung  an  Röhrenknochen  der  Gliedmaßen  aus  uns 
nicht  näher  erkennbaren  inneren  Gründen  gestörter  Differenzierung  her- 
vorging. 

Über  Erscheinungen  und  Ausdehnung  des  durch  Radiusdefekt  ge- 
kennzeichneten Formfehlers  der  oberen  Gliedmaßen  ist  bei  Kümmel, 
Antonelli,   Krickler,  Zimmer,   Stoffel  und   Stempel,  O'Rahilly, 


achtung  des  Pathol.  Instituts  Göttingen, 
S.  711/42.) 

Petterfy  und  Jona,  sowie  ausgezeichnet  zusammengefaßt  bei  Werthe- 
MANN  (1952)  zu  lesen,  auf  dessen  Darstellungen  sich  die  hier  gegebenen 
Ausführungen  weitgehend  stützen.  Es  sei  ferner  verwiesen  auf  Mit- 
teilungen von  Drinnenberg,  Joachimsthal,  Blender,  Eymer,  Löwy, 
LoTSCH  und  von  Lakey.  Beobachtungen  aus  dem  Heidelberg-Rostock- 
Kasseler  Arbeitskreis  von  Rud.  Pol  liegen  den  obigen  Fig.  99  bis  102 
zugrunde. 

Die  einschlägigen  Fälle  pflegen  durch  eine  von  der  Achse  des  typischen 
Antebrachiums  winkelig  abweichende  Stellung  der  Hand  ausgezeichnet 
zu  sein,  die  man  in  Anlehnung  an  ähnlich  klumpige  Verhältnisse  bei 
mancher  Verbildung  der  Füße  als  Klumphand^)  zu  bezeichnen  pflegt. 
(Über  Besonderheiten  des  Klumphandproblems  erfolgt  eine  gesonderte 
Darstellung.) 

1)  Für  Klumphand  wurde  früher  der  lateinische  Ausdruck  „Talipomanus" 
verwendet;  das  ist  eine  auf  den  Talipes  zurückgehende  Benennung,  die  einen  Ver- 
gleich mit  dem  Pes  calcaneus  ausdrückt.  Ein  Vergleich  mit  dem  Maulwurfspranken 
liegt  nicht  vor;  wie  irrtümlich  in  Rückgriff  auf  das  lateinische  Wort  ,,talpa"  für 
Maulwurf  gelegentlich  angenommen  wurde. 
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Träger  mangelhafter  Entwicklung  des  Radius  sind  nicht  selten 
durch  weitere  Mißbildungen  belastet,  etwa  durch  Gesichtsspalten  (vgl. 
Fig.  100)  oder  durch  Hemmungsbildung  im  Bereich  des  Ohres.  Zu  dieser 
•Gruppe  fehlerhafter  Entwicklung  gehörte  auch  das  in  Fig.  101  gezeigte 


Fig.  104  a.  Achtjähriger  Neger  mit  nur  einem  Röhrenknochen  in  beiden  Vorder- 
armen, mit  beidseitiger  Einfingerigkeit  und  mit  Ellenbogenankylose  links.  (Nach 

A.William  Lakey.)  (*) 


Fig.  105.  Mangel  der  Ulna.  Winkelige  Fip.  106.  Röntgenfilm skizze  zur  Dar- 
Synostose  zwischen Humerusund  Speiche.  Stellung  in  Fig.  105. 

Zweifingerige  Hand.  14  a.  (Beobach- 
tung von  Br.  Valentin,  Hannover.)  (*) 

Kind.  Es  trug  rechts  von  der  Ohrmuschel,  zur  Wange  hin,  melotische 
Höckerchen  (Fig.  102),  gehörte  also  in  die  Kategorie  der  von  R.  Virchow, 
KiRMissoN  et  Sainton,  Kümmel,  Slingeisibgg,  Stöppel  und  Stempel, 
Krampitz,  Duncan,  Taglicht,  Bing,  Essek  und  Möller,  Krückemeyeb 
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u.  a.  wahrgenommenen  Kombinationsfälle  gestörter  Entwicklung  des 
Armbereiches  mit  solcher  des  äußeren  Ohres  bzw.  des  Gesichtes. 

Darauf,  daß  bei  mangelhafter  Bildung  oder  gar  bei  Fehlen  des  Radius 
auch  Mehrfachbildung  des  Daumens  vorkommen  kann  —  analog  dem 
Verhalten  tibialer  Strahlverhältnisse  am  Fuß  — ,  das  zeigt  schon  unsere 
Fig.  62,  vgl.  ferner  Schmidt  ! 

Eine  Mitteilung  von  Lakey  befaßte  sich  mit  der  Erscheinung  einer 
beidarmigen  Mißbildung  bei  einem  achtjährigen  Negerjungen,  einem 


Fig.  106  a.  Männlicher,  di symmetrischer  Thorakopagus  mit  oligomelischen 
Fehlern  der  Vorderarme  und  der  Ii.  Hand  des  einen  Zwillingspartners.  (Göttinger 
Beobachtung.    Gez.  von  R.  Du  Bois-Reymond.)  (*) 


bizarren  Gliedmaßenfehler,  der  jeweils  durch  einen  langen,  dünnen  Röhren- 
knochen im  Antebrachium,  auslaufend  in  eine  äußerst  hypoplastische 
Handwurzel  und  einen  durch  Metacarpus  und  zwei  oder  drei  Phalangen 
ausgezeichneten  Einzelfinger  gegeben  war.  Dazu  kam  noch  auf  einer 
Seite  eine  Ankylose  im  Kubitus.  Diese  Verhältnisse  deutete  der  Ver- 
fasser als  Radiusmangel  mit  Oligodaktylie,  doch  ist  die  Frage  erlaubt, 
ob  der  ausgebildete  Vorderarmknochen  nicht  besser  als  Radius  zu  deuten 
wäre. 

Totaler  Mangel  der  Ulna  ist  selten.  Werthemann  nennt  drei  unter- 
scheidbare Gruppen,  je  nachdem  ob  bei  ganzem  oder  teilweise  erfolgten 
Ellenmangel  der  Speichenknochen  normal,  vielleicht  verbogen  mit  Finger- 
verlust entsprechend  ulnarer  Strahlen,  oder  ob  bei  Ulnamangel  der 
Radius  unter  mehr  oder  weniger  stumpfem  Winkel  mit  dem  Humerus 
ankylotisch  synostotisch  verbunden  ist,  wobei  übrigens  ein  noch  vorhan- 
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dener  proximaler  Ulnarest  in  die  Ellbogensynostose  einbezogen  sein 
kann,  oder  ob  der  Ulnadefekt  mit  kranialgerichteter  Luxation  des  Radius- 
köpfchens verbunden  ist. 

Bei  Kümmel,  Wierzejewski,  Kanavel,  A.  Frank  finden  sich  ent- 
sprechende Zusammenstellungen,  Werthemann  (1952)  vermittelte  eine 
an  Hinweisen  gute  Übersicht.  In  einer  Mitteilung  über  Humeroradial- 
synostose  ging  Frank  von  der  Mikromelie  der  Arme  aus,  die  durch  zurück- 
gebliebene Ulnaentwicklung  und  winkelige  Ellbogenankylose  zwischen 


Pig.  107.  Beiderseitiger  Fibulamangel  mit  fibularer  Oligodaktylie,  $  15  Wochen. 
(Aus  der  Bildersammkmg  von  R.  Pol  1924.) 

Humerus  und  Speiche  ausgezeichnet  waren.  Dort  ist  auch  über  eine  Be- 
obachtung von  Valentin  berichtet,  die  unserer  Fig.  105  entspricht. 

Sehr  charakteristisch  tritt  die  Humeroradialsynostose  bei  mangelnder 
Ulna  und  Defekt  der  drei  ulnawärts  gelegenen  Finger  an  dem  von  Werthe- 
mann wiedergegebenen  Bild  nach  Beobachtung  des  Kreisarztes  der  Schweiz, 
Unfallversicherungs-Anstalt  (dort  S.  87,  Fig.  70)  hervor.  Ferner  konnte 
Werthemann  an  einem  Präparat  der  Sammlung  des  Berliner  pathol. 
Institutes  zeigen,  daß  bei  partiellem  Defekt  (Hypoplasie)  der  Elle  und 
kranial  gerichteter  Luxation  des  Speichenknochens  im  Ellbogengebiet 
sich  eine  wohlgebildete  Hand  an  das  Antebrachium  anschließt.  Es  be- 
steht —  ganz  allgemein  gesagt  —  ,,kein  regelmäßiger  Parallelismus  zwi- 
schen Grad  der  Fingerstrahlen-  und  Grad  der  Vorderarmdefekte"  (Werthe- 
mann). 

Fibulare  Hypo-  oder  Aplasie  pflegt  zu  Verkürzung  des  Unterschenkels 
zu  führen.  Die  Tibia  ist  in  solchem  Fall  keine  gerade  Schiene;  sie  er- 
scheint verbogen,  manchmal  wie  geknickt,  was  wiederholt  den  Gedanken 
einer  intrauterinen  Frakturheilung  nahelegte,  namentlich  wenn  über  der 
Stelle  des  Knickes  die  Haut  atrophisch  oder  narbenartig  befunden  wurde. 
Trotz  totalen  Wadenbeinmangels  können  Mittelfuß  und  Zehen  ordentlich 
I)efunden  werden.  Oft  kommt  es  aber  zum  Zehenmangel  (Fig.  107  und 
108).   Sehr  charakteristisch  ist  X-beinähnliche  Stellung  solcher  Unter- 
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Schenkel,  verbunden  mit  Spitzfußhaltung.  Unter  den  zahlreichen  Mit- 
teilungen (Volkmann,  Handek,  Haim,  Scharff,  Kümmel,  Maggitelli, 
Antonelli,  Krebser,  Hapig,  R.  Stich,  Schönfeld  und  Sokantin, Kirch- 
ner, NiGST,  Eisenberg,  Bromhead,  und  Werthemann  sind  auch 
solche,  die  es  Aschner  und  Engelmann  gestattet  haben,  auf  die  Rolle 
der  Vererbung  im  Fall  des  Fibuladefektes  hinzuweisen  (Volkmann,  Daff- 
ner). 

Die  ungenügende  Ausbildung  der  T  i  b  i  a  ist  schon 


a  b 

Fig.  108  a  und  b.    Rechtsseitiger  Mangel  der  Fibula.    Fehlen  der  Digiti  IV  und 
V  rechts.    Zugleich  Syndaktylie  der  I.  und  III.  Zehe.    (Beobachtung  von  Be.  Va- 
lentin, Hannover  1925.)  (*) 

bei  früherer  Gelegenheit  dieser  Darlegung  benannt  worden,  nämlich  im 
Rahmen  der  Diplopodie  und  beim  Hinweis  auf  sog.  pseudohypermelische 
Vorkommnisse,  hinter  denen  hypoplastische  und  in  Luxationsstellung 
abwegige  Tibienentwicklung  eine  Rolle  spielten. 

Totalem  Tibiamangel  begegnet  man  häufiger  als  dem  partiellen 
(Joachimsthal,  Bertaux,  Aschner-Engelmann).  Bei  der  Teilaplasie  sind 
meist  untere  Abschnitte  des  Schienbeins  betroffen.  Fehlt  aber  auch  der 
obere  Teil,  dann  hat  dies  Veränderungen  im  Kniegelenk  zur  Folge.  Eigen- 
artig erscheint  die  Gabelung  des  distalen  Femurendes,  verbunden  mit 
Tibiadefekt,  eine  Mißbildung,  —  die  allerdings  unter  Fehldeutung  — 
für  beide  Beine  schon  1877  Valenti  mitgeteilt  hat;  später  haben  Rodri- 
GUEz  und  EscARDO  eine  ganz  entsprechende  Beobachtung  gemacht.  Auch 
Aletter,  Pol,  Nigst  und  Siepmann  sind  der  Gabelung  des  Femurendes 
im  Zusammenhang  mit  Tibiahypoplasie  begegnet.  (Vgl.  die  oben  ge- 
.brachte  Fig.  86 !) 
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Wie  Fig.  109  zeigt,  pflegt  in  einschlägigen  Fällen  der  Unterschenkel 
verkürzt  zu  sein.  Auch  ist  er  im  Knie  etwas  gebeugt.  Die  Fibula  er- 
scheint nicht  ordentlich  eingerenkt,  die  Füße  befinden  sich  in  Varus- 
stellung  mit  starker  Prominenz  des  äußeren  Fußknöchels,  wie  dies  sehr 
klar  Abb.  74  bei  Eckhardt  zu  zeigen  vermag. 

In  Fällen  von  Tibiadefekt  findet  man  die  Fibula  massiger,  meist 
gekrümmt  oder  gleichsam  geknickt  und  unförmig  verändert  (vgl.  Fig.  68, 
69  und  75  !).  Daß  solches  Wadenbein  auch  zur  Subluxation  oder  Luxation 
neigt,  geht  deutlich  aus  Fig.  112  hervor. 

Auf  die  Neigung,  bei  Tibiadefekt  im  akralen  Gebiet  Überschuß- 
bildungen bis  zur  Diplopodie  hervorzubringen,  wurde  oben  schon  hin- 


Fig.    109.    Beiderseitige  Tibia-Hypoplasie,    vielleicht    sogar    Aplasie,  Beugehal- 
tung der  Unterschenkel.  Am  Fuß  fehlt  Dig.  I,  die  III.  und  IV.  Zehe  syndaktyl 
verwachsen.   Linker  Fuß  gewöhnlich  gestaltet.   Typische  Pes-varus- Stellung.  (Aus 
der  Bildersammlung  von  RuD.  Pol.) 

gewiesen  (S.  763ff.).  Kombination  von  Tibiahypoplasie  mit  anderen  Miß- 
bildungen ist  wiederholt  beschrieben  (Dankmeijev).  Gg.  B.  Gkuber  sah 
am  gleichen  Wesen  verdeckte  Rhaehischisis  mit  lumbosakraler  Myelo- 
meningocele,  Bauchwandbruch  und  Becken-Blasen-Darm-Genitalspalte 
vereint  mit  linksseitiger  Tibiahypoplasie.  Familiäres  Vorkommen  des 
Tibiafehlers  ist  verschiedentlich  gesichert  worden  (Aletter,  Bertause, 

LiTTLE,  BÖTTICHER). 

Ungemein  selten  scheint  der  Mangel  des  0  b  e  r  a  r  m  k  n  o  c  h  e  n  s 
beobachtet  zu  sein  (Smith).  Auf  S.  310  dieses  Bandes  hat  Gg.  B.  Grüber 
einer  Beobachtung  Valentins  in  Wort  und  Bild  gedacht,  die  einschlägig 
sein  dürfte.  Bei  einem  13  jährigen  Knaben  mit  phokomelisch  kurzen 
Armen  und  oligodaktylen  Händen  schloß  sich  an  die  Fossa  glenoidalis 
ein  unförmiger,  höchst  unterentwickelter  Radius  und  eine  bogenförmig 
verdickte  Elle  an.  Die  Handwurzelknochen  waren  reduziert,  teils  vier-, 
teils  dreifingerig.  Werthemann  verwies  auf  hypoplastische  Humerus- 
verhältnisse,  über  die  Nigst  berichtet  hat.  Sehr  instruktiv  erscheint 
die  von  ihm  referierte,  von  E.  A.  Zimmer  bearbeitete  Beobachtung  eines 
zwölfjährigen  Mädchens  mit  fast  völligem  Humerusmangel  im  linken 
Arm,  bei  leidlich  gut  entwickeltem  Vorderarmknochen  und  Daumenmangel,, 


indes  rechts  bei  erhalte- 
nem Oberarmbein  ein  par- 
tieller, distaler  Radiusde- 
fekt mit  radioulnarer  Sy- 
nostose und  hochgradiger 
Ellenverkrümmung  ange- 
troffen wurde.  Auch  die 
re.  Hand  war  vierstrahlig 
und  wurde  nach  Art  ulna- 
rer Klumphand  gehalten, 
entbehrte  des  Daumens. 
Ausdrücklich  machte  AVek- 
THEMANN  darauf  aufmerk- 
sam, daß  mit  der  Einbuße 
an  humeraler  Entwicklung 
Rückbildungsprodukte  im 
Gebiet  des  Antebrachiums 
und  der  Hand  möglich  sind, 
die  unter  ganz  verschiede- 
nen Namen  wie  ,,  Pero- 
melie", ,, Phokomelie",  oder 
einfach  als  ,, Strahlende- 
fekte" ins  Schrifttum  ein- 
gingen. Beispiele  solcher 
Art  nach  Klaussner,  Jo- 
achimsthal,    an  Hand 

VALENTINSCher,  POMMER- 

scher  oder  eigener  Beob- 
achtung sind  im  Kapitel 
,, Hypoplasie,  Mikromelie, 
Phokomelie,  Amelie,  Pero- 
melie (einschließlich  der 
sog.  Spontanamputatio- 
nen)" des  vorliegenden 
Bandes  behandelt  worden 
(ab  S.  300). 

Fig.  110 

Fig.  110  und  III.  Beiderseitige 
Verunstaltung  des  Unterschen- 
kels durch  Tibiaaplasie,  massige 
Veränderung  der  zu  kurzen 
und  gekrümmten  Fibula  und 
höchstgradiger  Pes-varüs-Hal- 
tung  beider  im  Zehenbereich 
wohlgestalteten  Füße.  16  a. 
(Beobachtung  der  Heilstätte 
Lindenberg  1929.  Bildersamm- 
lung von  RuD.  Pol.)  (*) 


Fig.  III 
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Viel  häufiger  als  am  Humeriis  finden  sich  defektive  Erscheinungen 
am  Femur  (Nilsonne,  Pfeiffer,  Groschrth,  Grahn).  Wie  weit  es  sich 
dabei  um  absoluten  Mangel  oder  nur  um  ein  äußerst  rudimentäres  femo- 
rales Bildungsprodukt  handelt,  läßt  sich  am  Röntgenbild  von  Neu- 
geborenen und  Säuglingen  durchaus  nicht  einfach  klarstellen;  denn 


Fig.  112.  Röntgenbild  des  re.  Unterschen- 
kels und  Fußes  der  in  Fig.  110  und  Fig.  III 
dargestellten  Person.  Subluxation  der  ver- 
dickten, gleichwohl  hypoplastischen,  ge- 
krümmten Fibula  im  Kniegelenk.  Fuß- 
rücken  berührt  in  höchstgradiger  Varus- 
Stellung  den  Boden. 


Abb.  113.  Mangelhafte  Ent- 
Wicklung  des  Oberarms  und 
des  Antebrachiums  mit  Hypo- 
plasie der  Hand.  Nähere  Ana- 
lyse der  Mißbildung  konnte 
nicht  erfolgen.  (Aus  der  Bil- 
dersammlung von  Hermann 
DuEBCK,  Pathol.  Institut 
München,  vor  1895.) 


knorpelige  Durchgangsstufen,  die  allzu  langsam  und  langhin  sich  ver- 
ändern, kommen  auf  dem  Röntgenfilm  nicht  zur  Schau.  Wenn  man  also 
bei  Beurteilung  eines  Mißbildungsgutes  von  Früchten  und  Neugeborenen 
ein  Femur  nicht  feststellen  kann,  ist  durchaus  nicht  gesagt,  es  habe 
das  betreffende  Wesen  nicht  über  eine  Anlage  zum  Oberschenkelbein 
verfügt.  Groscurth  brachte  Beispiele  der  Untersuchung  derselben  Person 
in  jahrelangem  Abstand.  Es  zeigten  sich  dort,  wo  in  früher  Kindheit 
kaum  die  Andeutung  eines  Knochenkerns  gewesen,  nach  12  Jahren  gute 
Epiphysenausbildung  des  unteren  Femuranteils  (Nilsonne). 

Für  die  prospektivpotente  Anlage  eines  wenn  auch  im  Auswuchs 
gehemmten  Gliedmaßenblastems  sprachen  auch  die  ungemein  minutiös 
auspräparierten  Verhältnisse  der  von  W.  Blume  bearbeiteten  pero- 
melischen  Frucht,  die  auf  S.  323  dieses  Bandes  bildlich  dargelegt  sind. 
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Ihnen  sei  gegenübergestellt  eine  vor  mehr  als  100  Jahren  an  einem  er- 
wachsenen Mann  durch  Ellis  gemachte  Feststellung  von  sehr  kleinen 
knöchernen  Rudimenten  der  Oberschenkelbeine,  an  die  sich  rechts  eine 
stark  verformte,  hyperplastische  Tibiabildung  mit  gewöhnlichem  Waden- 
bein anschloß,  indes  links  gewöhnliche  Knochenverhältnisse  des  Crus 


Fig.   114.   Erwachsener  Mann  mit  beiderseitigem  Femurdefekt.  (Abbildung 

nach  Ellis,  1853.) 

inferius  vorlagen  (Fig.  114  und  115). 

Eigener  Erfahrung  entsprechen  die  Fig.  116  und  117,  die  Groscurth 
als  Ausgangsbeobachtungen  für  seine  Darstellung  über  den  Femurdefekt 
dienten.  Der  erste  Fall  zeigte  an  Stelle  der  Arme  ganz  unzulängliche 
humerale  Stummelbildungen  ohne  Vorderarme  und  Hände.  Die  Aceta- 
bula  der  in  Fig.  115  gezeigten  Frucht  waren  förmlich  ausgestopft  von 
einer  bindegewebigen  bis  knorpeligen  sphäroiden  Masse.  Man  erkannte 
wohl  eine  Andeutung  der  Pfannenränder  in  Gestalt  einer  ganz  seichten, 
flachen  Furche.  Ein  Gelenkspalt  fehlte,  das  in  der  Pfanne  sitzende 
sphäroide,  knorpelige  Gebilde  war  unbeweglich.  Schäfte  der  Femora 
waren  nicht  auszumachen.  Ein  distaler  femoraler  Epiphysenanteil  ging 
jederseits  knorpelig  über  in  den  Tibiakopf,  war  mit  ihm  syncliondrös 
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verbunden.  Patellai),  Fibula  und  fibularer  Anteil  des  Fußskeletts  fehlten 
beiderseits. 

Nach  Nilsonne  lassen  sich  verschiedene  Gruppen  des  Femurmangels 
unterscheiden:  Einmal  ist  es  so,  daß  der  obere  Femuranteil,  ohne  einen 


Fig.  115a  Fig.  115b 

Fig.  115  a.  Skelett  des- Beckens  und  der  Beine  des  in  Fig.  113  dargestellten 
Mannes. 

a  =  Rudiment  des  Femurkopfes. 

b  =  Rudimentäres  Knochenstück,  zum  Hqls  des  Ii.  Femur  gehörig, 
c  =  über  der  Ii.  Tibia  sitzender,  rudimentärer  Anteil  der  Femurkondylen. 
d  =  linke  Tibia. 
d'  =  Tibia  der  rechten  Seite. 

Fig.  115  b.  Atypisches  Unterschenkel- Gerüst  der  rechten  Seite,  entsprechend 
den  Verhältnissen  in  Fig.  115  a. 

a  =  Wadenbein,  b  =  Schienbein. 

^)  Uber  den  angeborenen  Patellarmangel  orientiert  die  Arbeit  von  P.  Ewald: 
Congenit.  Luxation,  sowie  angeborene  Defekte  der  Patella,  combiniert  mit  Pas 
varus  congenitus.   Arch.  f.  klin.  Chirurgie,  78,  H.  4.  ■ 
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Fig.  116  Fig.  118 

Fig.  116.  9  Neugeb.  mit  Oberarmstummeln  und  beiderseitigem  Oberschenkel- 
mangel.  (Beobachtung:  Geosscxjkth,  Göttingen,  S.  N.  751,  1936.)  (*) 

Fig.  118.  Mikromele  arhinenkephale  Frühgeburt  mit  beiderseitigem  mangel- 
haften Femur.  Fibulamangel.  Hypoplasie  der  linken  Vorderarmknochen  und 
Kubitalsynostose.  (Beobachtet  im  Pathol.  Institut  Mainz,  bearbeitet  von  A.  Frank, 
1937.)  (*) 


Fig.  117.  Vorderansicht  und  Rückansieht  des  Beckens  und  der  unteren  Glied- 
maßen des  in  Fig.  116  dargestellten  Neugeborenen. 

öl  S  c  h  w  a  1  b  e  -  G  r  u  b  e  r  ,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  1 
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Schaft  zu  bilden,  in  die  untere  Kondylenpartie  übergeht;  Wadenbein- 
defekt, evtl.  auch  Kniegelenksluxation  gehören  dazu.  Das  andere  Mal 
finden  sich  bei  Mangel  der  oberen  Femurhälfte  gut  gebildete  Kniegelenke. 
Es  kann  auch  zur  langsam  eintretenden  Verknöcherung  knorpelig  geblie- 
bener Teile  der  proximalen,  dem  Caput  femoris  entsprechenden  Abschnitte 


Fig.  119.   Linksseitige  Femurhypoplasie  mit  intaktem  Kniegelenk,  Unter- 
schenkel und  Fuß.   (Aus  der  Bildersammlung  von  R.  Pol.)  (*) 

kommen,  während  das  subtrochantere  und  das  seitliche  Schenkelhals- 
gebiet weich  bleibt  (Drehmann).  Manchmal  bilden  sich  Kaput  und  Tro- 
chanter,  ebenso  die  distale  Epiphyse,  indes  eine  knöcherne  Schaftbildung 
ausbleibt.  Eine  dritte  Gruppe  läßt  ein  entwickeltes  Kniegelenk  unter- 
halb eines  fibrösen  Schenkelschaftstranges  vermissen,  das  untere  Epi- 
physengewebe  geht  synchondrös  oder  synostös  in  das  Schienbein  über. 
Oder  ohne  eigentliche  Pfannebildung  wird  Becken  und  Schenkelkopf  un- 
mittelbar verbunden. 

Man  kann  sich  vorstellen,  wie  ungünstig  es  für  den  Gang  eines  Men- 
schen sein  muß,  wenn  er  über  Schenkelknochen  nicht  verfügen  kann. 
Von  Makco  Catozze,  dem  von  Vrolik  geschilderten  Träger  einer  Phoko- 
melie mit  hochgradiger  Femurhypoplasie,  weiß  man,  daß  er  sich  lebhaft 
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fortbewegte.  Wurde  er  müde,  dann  spreizte  er  die  kurzen  Beinchen 
"weit,  bis  er  mit  den  Sitzknochen  die  Unterlage  berührte.  Sehr  unbehilf- 
lich ist  der  Hinkegang,  wenn  nur  einseitig  eine  Hypoplasie  des  Femurs 
besteht  (Fig.  120). 

Über  die  Genese  und  die  kausale  Veranlassung  der  Hypoplasie  des 
Femur,  von  Fällen  scheinbarer  Aplasie,  sind  sich  die  Autoren  nicht  einig. 
Exogene  Vorstellungen  und  endogene  Hypothesen  stehen  sich  gegenüber 
(vgl.  bei  Groscurth  und  bei  Werthemann).  Freilich  haben,  das  ist  unver- 
kennbar, die  Vorstellungen  exogen  über  die  Mutter  auf  die  Frucht  wir- 
kende Umstände  als  Veranlassung  solcherlei  Mißbildungen  gewaltig  an 
Kredit  verloren.  Andererseits  muß  man  suchen,  Vermutungen  über  das 
endogene  Wesen  ihres  Werdens  zu  stützen  und  mit  tatsächlichem  Wert 
zu  füllen.  Dabei  wird  man  mit  Groscubth  bedenken,  es  sei  die  Tatsache, 
daß  Menschen  mit  Femurmangelhaftigkeit  gehäuft  in  derselben  Familie 
oder  in  Sippen  nicht  gefunden  wrden,  nicht  so  auszudeuten,  als  pflanzten 
sich  solche  Menschen  nicht  genügend  zahlenmäßig  fort.  Man  muß  weiter- 
blicken und  muß  suchen,  ob  bei  Trägern  offenbaren  peripheren  Strahlen- 
mangels nicht  auch  noch  Mangelhaftigkeit  geringeren  Grades  an  zentralen 
Röhrenknochen  der  Gliedmaßen  vorkonmit  —  und  auch  umgekehrt.  Solche 
Feststellungen  wären  in  die  sehr  variable  Reihe  isolierter  mangelhafter 
Femurbeschaffenheit  einzugliedern.  Mit  anderen  Worten  entspricht  dies 
der  Aufforderung  von  Gg.  B.  Gbuber  und  Wepler  mit  Einzelunter- 
suchungen einzusetzen,  die  sich  auf  Familien  und  Sippen  von  Trägern  iso- 
lierten Defekts  langer  Röhrenknochen  ebenso  zu  erstrecken  haben,  wie 
auf  Menschen  mit  ausgeprägtem  Strahlenmangel,  wie  endlich  auf 
Menschen  mit  sog.  Phokomelie  oder  mit  ektromelischen,  konisch  enden- 
den Gliedmaßenstummeln,  um  durch  Vergleich  der  Ergebnisse  weiterzu- 
kommen. 

[Phokomelische  Mißbildungen  und  die  durch  quere  Stummelbildung 
und  Fingerenddefekte  ausgezeichneten  peripheren  Hypoplasie  der  Glied- 
maßen sind  bereits  früher  in  Kapitel  VII  dieses  Bandes,  beginnend  mit 
S.  300,  bearbeitet  worden.  Eine  klare  Übersicht  der  dafür  einschlägigen 
Fragen  neuen  Datums  mit  lehrreichen  Bildern  und  vielen  Schrifttums- 
hinweisen findet  der  Leser  in  A.  Werthemanns  Abhandlung  der  Ent- 
wicklungsstörungen des  Bewegungsapparates  im  Handb.  d.  spez.  pathol. 
Anatomie  u.  Histologie  9,  VI.  Teil,  Springer- Verlag,  Berlin-Heidelberg- 
München  1952.] 
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Syndaktglie 

Von  K.  Stucke  und  D.  Heibig,  Würzburg 


Unter  der  Bezeichnung  ,,S  y  n  d  a  k  t  y  1  i  e"  pflegt  man  heutigen- 
tages  alle  Formen,  Spielarten  und  Ausbildungsgrade  von  Verwachsungen 
der  Finger  und  Zehen  zusammenzufassen.  Dieser  Sammelname  ist  noch 
nicht  sehr  alt.  Erstmalig  ist  er  bei  Foerster  (1861)  anzutreffen.  Auch  in  den 
älteren  medizinischen  Lehrbüchern  und  den  Enzyklopaedien  des  frühen 
19.  Jahrhunderts,  z.  B.  bei  J.  S.  Ersch  und  J.  G.  Grubeb  (1818),  Petri 
(1834),   findet   man   nur   die   Benennungen   ,, Verwachsenheit",  „Vor- 


Fig.  la 
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wachsenfingrigkeit",  „Verschmelzung",  ,,Coalitio",  ,,Conjunctio"  bzw. 
„Concretio  digitorum".  Höchstwahrscheinlich  stammt  die  Wortschöpfung 
„S  y  n  d  a  k  t  y  1  i  e"  aus  der  vergleichenden  Anatomie  und  dürfte  von 
CuviEE  (1769 — 1832)  geprägt  sein,  der  mit  Syndaktyles  eine  be- 
stimmte Untergruppe  von  Vögeln  klassifizierte. 

Geschlossene  und  in  die  Tiefe  gehende  Darstellungen  der  Syndaktylie 

liegen  erst  seit  etwa  1900  vor, 
wie  ja  überhaupt  über  die  Ent- 
stehungsweise und  das  Wesen 
dieser  Mißbildung  bis  dahin  noch 
sehr  unklare  Vorstellungen  und 
Ansichten  bestanden.  In  den 
älteren  Monographien  über  Mon- 
stren und  Formabweichungen, 
z.B.  bei  Otto,  Vrolik,  Foer- 
STER,  Taruifi,  entdeckt  man 
nur  vereinzelt,  in  den  verschie- 
densten Kapiteln  verstreut  und 
ohne  jeden  inneren  und  äußeren 
Zusammenhang,  ganz  allgemein 
gehaltene  Bemerkungen  und  einige 
Illustrationen  von  Syndaktylien 
(Fig.  1).  Man  bescliränkt  sich  auf 
Beschreibungen  der  Verwachsun- 
gen, der  Versuch,  in  ihr  eigent- 
liches Wesen  einzudringen,  wird 
jedoch  nicht  gemacht. 

Bemerkenswert  ist  nun,  daß, 
wie  Werthemann  anführt,  die 
sog.  häutige  oder  c  u  t  a  n  e 
Syndaktylie  gemäß  der 
phylogenetischen  Deutung  dieser 
Fehlbildung  durch  Weidenreich 
lange  nur  ,,Z  y  g  o  d  a  k  t  y  1  i  e" 
Fig.  1  b  genannt  und  die  knöcherne 

Verbindung  benachbarter  Finger 
oder  Zehen  von  vielen  Autoren  (z.  B.  Schultz)  als  Syndaktylie  bezeichnet 
\nirde.  Erst  neuerdings  hat  sich  die  Benennung  Syndaktyhe  für  alle 
Zustände  der  Verwachsung  durchgesetzt  und  die  einzelnen  Spielarten 


Fig.  Ic 

Fig.  la — c.  Darstellungen  von  Syndaktylien  aus  den  Atlanten  von  Oltö  (1841), 
Veomk  (1849)  und  Foeestee  (1861). 
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werden  mit  den  Beifügungen  ,,cutane",  „fibröse"  oder  „ossäre"  Formen 
versehen.  Der  Ausdruck  „Zygodaktylie"  bleibt  der  hohen  Teilung  der 
2.  und  3.  Zehe  vorbehalten. 

Gerade  am  Beispiel  der  Syndaktylie  kann  der  Auffassungs- 
wandel über  die  kausale  Genese  der  Mißbildungen  in  bezeich- 
nender Weise  dargestellt  werden.  Während  noch  vor  etwa  60  Jahren 
der  größere  Teil  aller  Abweichungen  von  der  Norm  und  so  auch 
die  Verwachsungen  der  Finger  auf  äußere  Einwirkungen,  ins- 
besondere auf  Gesetzwidrigkeiten  der  Amnion bildung 
geschoben,  bzw.  als  atavistische  Rückschläge  in  tierische 
Yorformen  desMensehen  erörtert  wurden,  machte  sich  um  die  Jahrhundert- 
wende gegenüber  diesen  Erklärungsweisen  eine  zunehmende  Zurückhal- 
tung breit.  Das  Pendel  sehlug  dann  zur  Gegenseite  aus.  Alle  exoge- 
nen Deutungen  in  Mißbildungsfragen  erfuhren  auf  Kosten  erbpatholo- 
gischer Betrachtungen  eine  völlige  Ablehnung,  ,,eine  Entwicklung,  die 
ihrerseits  zweifellos  über  das  Ziel  hinausschoß"  (Gg.  B.  Gruber).  Erst 
jetzt  bahnt  sich  allmählich,  nicht  zuletzt  durch  den  Ausbau  der  Ent- 
wicklungsphysiologie mit  ihren  kausal-analytischen  Versuchen  und  durch 
die  Fortschritte  der  experimentellen  Genetik  eine  abgewogenere  ,, mittlere 
Linie"  an.  Bei  der  Entstehung  von  Mißbildungen  sind  eben  doch  sehr 
vielseitige  und  zum  Teil  recht  komplizierte  Vorgänge  in  Betracht  zu  ziehen, 
um  so  mehr,  als  der  sich  entwickelnde  Keim  mannigfachen  mechanischen, 
chemischen,  hormonalen,  infektiösen  und  physikalischen,  einschl.  Strahlen- 
schädigungen ausgesetzt  ist.  Dabei  kommt  es  nicht  nur  auf  das  Ausmaß 
und  die  Intensität,  sondern  auch  sehr  auf  den  Zeitpunkt  der  Schädi- 
gung, die  Phasenspezifität  und  die  Empfindlichkeit  des  Blastems  an 
(Weethemann). 

Man  kann  also  nicht  —  und  das  lassen  auch  die  vielfältigen  Be- 
obachtungen der  letzten  Jahrzehnte  erkennen  —  in  der  Syndaktylie 
allein  ein  anatomisches  oder  biologisches  Problem  sehen,  sondern  man 
sollte,  wie  auch  W.  Müller  und  Gg.  B.  Gruber  immer  wieder  hervorheben, 
besonderen  Wert  darauf  legen,  den  Vorgang  der  Abweichung 
als  das  Entscheidende  zu  betrachten.  Erst  die  Berücksichtigung  aller 
Übergänge  von  den  leichten  bis  zu  den  schwersten,  oft  absonderlichen 
Formen  der  Syndaktylie  weist  uns  in  zusammenhängender  Betrachtung 
mit  denErblichkeitsverhältnissenWege  zur  Erkenntnis  dieser  Abweichungs- 
prozesse und  Variabilitäten  um  einen  bestimmten  Mittelwert. 

In  unserem  Beitrag  beschränken  wir  uns  gemäß  der  Urplanung  des 
ScHWALBE-GRUBERSchen  Handbuches  auf  eine  Darstellung  der  m  o  r  - 
p  h  i  s  c  h  e  n  Verhältnisse  der  Syndaktylie,  wobei  wir  uns  bewußt  bleiben, 
daß  man  diese  weder  im  formalen  noch  im  genetischen  Sinne  als  eine 
Einheit  ansehen  kann.  Ein  Eingehen  auf  sämtliche  ,,Plus-  oder  Minus- 
varianten" würde  allzu  sehr  in  die  Weit.e  führen,  wie  auch  eine  Dar- 
stellung sämtlicher  mit  der  Syndaktylie  gekoppelten  ,, sonstigen  Miß- 
bildungen", insbesondere  der  sehr  häufig  begleitenden  Polydaktylien, 
nicht  in  unseren  Bereich  fällt. 

Spürt  man  nun  im  älteren  medizinischen  Schrifttum  Vorkommnissen 
einer  Syndaktylie  nach,  so  ist  die  literarische  Ausbeute  ausgesprochen 
dürftig.  Eine  eigentliche  Historie  der  Syndaktylie  gibt  es  kaum, 
bzw.  nur  in  Andeutungen.  Man  ist  deshalb  darauf  angewiesen,  entspre- 
chende Zeugnisse  der   bildenden  Kunst   heranzuziehen ;  war  es 

52  S  c  h  vv  a  1  b  e  -  G  r  u  b  e  r  ,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  1 
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doch  in  früheren  Zeiten  üblich,  wnclerhche  Wahrnehmungen  und  bemer- 
kenswerte Beobachtungen  durch  den  Künstler  dokumentarisch  im  Bild 
festzuhalten.  Dabei  handelte  es  sich  aber  ebenso  oft  um  reine  Phantastereien 
oder  Ausgeburten  einer  spielerischen  Einbildungskraft  als  um  echte  Zeug- 


Fig.  2a  Fig.  2  b 


Fig.  2a  u.  b.   Verkümmerungen   der   Evtremitäten,    Schwimmhäute,  Hundskopf- 
bildungen und  andere  Abnormitäten  auf  mittelalterlichen  Flugblättern.  (Nach  Ein- 
blattdrucken des  16.  Jahrhunderts  bei  Eugen  HollXndee.) 

nisse  einer  regelmäßig  sich  darbietenden  Beobachtung  des  Alltags.  Sie 
wurden  um  so  naturgetreuer  und  realistischer  wiedergegeben,  je  weniger 
Momente  einer  religiösen,  geistlichen  oder  polemischen  Tendenz  hinein- 
spielten. Hierdurch  veranlaßte  groteske  Übertreibungen  und  Übersteige- 
rungen machen  eine  nachträgliche  wissenschafthche  Befunderhebung  kaum 
noch  möglich,  ja,  man  wird  rückläufig  derartige  Darstellungen  nur  schwer- 
lich ihrer  zauberhaften  und  phantastischen  Attribute  entkleiden  können. 

Hält  man  nun  im  besonderen  nach  der  Syndaktylie  als  Mißbildung  der 
Hand  Ausschau,  dann  stößt  man  unwillkürlich  auf  die  bei  Holländer  dargestellten 
Fabelgebilde,  Monstren  und  Portenta  (Fig.  2).  Neben  dem  angeblieh  handfüßigen 
Pferd  Julius  Casaes,  bereits  von  Rudolf  Pol  in  einem  früheren  Kapitel  erwähnt, 
sind  es  vor  allem  die  gerade  im  Mittelalter  immer  wieder  auftauchenden  Tier- 
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Menschbildungen,  die  vielfach  auf  altorientalisehen  oder  antiken  Vorbildern 
basieren.  In  den  Flugblättern  der  damaligen  Zeit  mischen  sieh  realistisch -mensch- 
liehe imd  phantastisch-dämonische  Züge  zu  schaurigen  Gebilden.  So  wird  der  Tod 
als  ein  geflügeltes  und  mit  Tierfüßen  ausgestattetes  Gerippe,  der  Teufel  mit  Bocks- 
oder Eselsfüßen,  Krallen  und  Schwimmhäuten  dargestellt.  Klauen,  Flossen,  Flügel, 
verwachsene  Finger  und  Zehen  sind  bei  diesen  Wundergebilden  schauerlich  ver- 
einigt. Verkümmerungen  der  Extremitäten  wurden  in  bizarrer  Weise  zusammen- 
gestückelt, um  in  den  abscheulichsten  Kombinationen  charakteristische  Erbstücke 
avis  teuflischer  Buhlschaft  zu  dokumentieren.  Auf  Naturtreue  legt  man  weniger 
Wert  und  so  wird  man  alle  diese  Entstellungen  nicht  als  Ausdruck  einer  echten 
Syndaktylie  bewerten  dürfen. 

Aber  auch  im  Kreise  der  Bosch,  MeTsys,  Bexjeghbl,  Rkjvibeand?,  von  Ostade, 
HoGARTH,  CallOx'  und  DE  GoYA,  WO  man  ja  am  ehesten  und  bündigsten  einschlägige 
AbbikUjngen  erwarten  könnte,  finden  sich  ebensowenig  wirklich  getreue  Beobach- 
tungen von  Verwachsungen.  Echte  Beispiele  einer  SyndaktyHe  in  der  Malerei,  Gra- 
phik oder  Plastik  liegen  —  wie  uns  gute  Kenner  auf  diesd#fi  Gebiete,  wie  Dtek- 
MEYER  und  BöOTger  bestätigen  —  sicherlich  nicht  vor.  Und  wir  müssen  uns  avich 
hüten,  alle  dargestellten  Mißgeburten  und  Mißgestalten  allein  mit  medizinischen 
Augen  zu  sehen.  Die  Tendenz,  derartige  Bilder  ganz  bestimmten  Gruppen  —  und 
das  gilt  ganz  besonders  für  die  Syndaktylie  —  zuordnen  zu  wollen,  gibt  nur  zu 
gern  einer  gewissen  Willkür  Raum. 

Es  ist  eben  nicht  zu  verkennen,  daß  manche  Mißbildung  durch  die  Phantasie 
des  Künstlers  Verzerrungen  und  Metamorphosen  erfahren  hat,  die  eine  nachträg- 
liche Analyse  des  tatsächlich  vorhandenen  Befundes  sehr  erschweren.  Dies  gilt  ins- 
besondere für  die  Verwachsung  der  Finger,  deren  einwandfreie  Identifizierung  erst- 
malig für  die  Zeit  anzusetzen  ist,  als  eine  subjektive  Aussage  zugunsten  einer  mit 
objektiven  Mitteln  nüchtern  arbeitenden  Dokumentation  aufgegeben  wurde.  Erst 
im  Zeitalter  der  Lithographie  und  viel  mehr  noch  der  Photographie  wurde  die  Syn- 
daktylie Gegenstand  isolierter  und  spezieller  ikonographischer  Publikation;  sie  ge- 
wann damit  zweifellos  auch  an  bildlicher  Wahrheitstreue ! 


a  b  e  d 


Fig.  3.   Die  Verhältnisse  bei  der  Differenzierung  der  Fingerweichteile. 
(Nach  W.  MÜLiiER.) 

Der  Begriff, ,Syndakt  ylie"  kennzeichnet  einen  Zustand,  bei 
dem  zwei,  mehrere  oder  sämtliche  Finger,  bzw.  Zehen  in  einer  geraein- 
samen Weichteilhülle  zusammengewachsen  sind.  Es  wird  mit  dieser 
Bezeichnung  also  lediglich  rein  morphologisch  die  Verwachsen- 
fingrigkeit  beschrieben,  ohne  daß  den  verschiedenen  Ursachen  dieser 
Störungen  Rechnung  getragen  würde.  Die  Beibehaltung  dieses  ein- 
gebürgerten Sammelnamens  steht  im  Gegensatz  zu  den  heute  gültigen 
genetisch  und  biologisch  begründeten  Auffassungen  über  die  Fehlbil- 
dungen der  Hand,  erfolgt  also  auf  Kosten  einer  klarstellenden  Kenn- 
zeichnung ihrer  Vielgestaltigkeit. 
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Zum  Verständnis  der  verschiedenen  Syndaktylieformen  ist  es 
wichtig,  sich  die  Entwicklung  der  Hand  zu  vergegenwärtigen. 
„Jede  Extremitätenmißbildung  ist  nur  aus  der  Ontogenese  heraus  zu 


Fig.  4.   Dermatogramm  syndaktyler  Finger  mit  charakteristischen  Papillarlinien" 
mustern.    (Nach  Dankmeijer  und  WalTMAN.)  —  Obere  Reihe:  Fast  totale  Syn- 
daktylie  des  3.  und  4.  Fingers  der  Ik.  Hand.  —  Untere  Reihe :  Syndaktylie  aller 
Finger  der  Ik.  Hand,  deren  Volarseite  (d)  mit  Tinte  befleckt  ist. 
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verstehen,  bzw.  läßt  sich  nur  mit  den  verschiedenen  Entwicklungsstadien 
in  Einklang  bringen"  (W.  Müller).  Hand  und  Fuß  entstehen  bekanntlich 
aus  einer  äußerlich  nicht  gegliederten,  plattenförmigen  Anlage  von  Bla- 
stemgewebe,  das  in  seiner  Form  häufig  mit  einem  ,,K  o  c  h  1  ö  f  f  e  1" 
verglichen  wird.  Dieses  bildet  später  die  subcutanen  Weichteile  bzw. 
Hautgebilde  und  wirkt  als  Matrix  für  das  sog.  Skleroblastem.  Aus  diesem 
entwickeln  sich  die  Skelettanteile.  Das  Skleroblastem  wächst  unter  Ver- 
längerung gegen  den  Rand  der  primitiven  Handplatte  vor,  während  sich 
die  Weichteilplatte  immer  tiefer  gegen  die  Basis  der  Strahlen  einkerbt, 
bis  in  weiterem  Ausbau  jeder  einzelne  Finger  seinen  Weichteilmantel  er- 
halten hat  (Fig.  3). 

Wenn  auch  die  weitere  Differenzierung  des  Skleroblastems  von 
anderen  Genen  gesteuert  wird,  so  zeigt  sich  im  Wachstum  beider 
Anlagen  doch  ein  gewisser  Parallelismus  und  eine  gegenseitige  Ab- 
hängigkeit. Allerdings  geht  die  Aufteilung  der  Skelettanlage  in  die  einzel- 
nen Finger  bzw.  Zehen  zeitlich  der  entsprechenden  Differenzierung  der 
gemeinsamen  Weichteile  voraus. 

So  wird  es  klar,  daß  Diskrepanzen  in  der  Entwicklung  beider  Anlagen 
zu  Fehlbildungen  führen  müssen,  die  ihren  Ausdruck  in  der  Raum- 
beschränkung und  im  Mangel  an  genügendem  Aufbaumaterial  finden. 
Das  Verständnis  für  die  Gruppe  der  Syndaktylien  ergibt  sich  also,  wie 
schon  oben  ausgeführt,  aus  der  Vergegenwärtigung  der  Ontogenese  der 
Hand. 

In  diesem  Zusammenhang  ist  die  Erkenntnis  wichtig,  daß  uns  die 
Hautlinienmuster  für  die  Klassifizierung  geringer  Grade  von  Syndaktylie 
gewisse  Hinweise  geben  können  (Cummins,  Bell).  Nach  neueren  Unter- 
suchungen von  Dankmeijer  und  Waltman  lassen  sich  im  Dermatogramm 
syndaktyler  Finger  die  Papillarlinien  der  1.  und  2.  Glieder  als  ge- 
schlossenes System  darstellen,  in  das  sich  auch  die  Papillarlinien  der 
anderen  Finger  einzufügen  scheinen.  Hieraus  wird  für  die  Entwicklungs- 
geschichte die  Hypothese  abgeleitet,  daß  zunächst  ein  geschlossenes 
Papillarliniensystem  der  Palma  entsteht,  aus  der  die  Finger  gewisser- 
maßen ausgestülpt  werden  (Fig.  4). 

Häufigkeit,  Aetiologie,  Genese 

Von  allen  Syndaktylieformen  sieht  man  relativ  am  meisten  die  Weich- 
teilsyndaktylie.  Cutane  und  fibröse  Verwachsungen  werden  annähernd 
gleich  oft  beobachtet.  Meist  sind  zwei  oder  mehrere  Finger  bzw.  Zehen 
syndaktyl,  die  mittleren  häufiger  als  die  äußeren.  Selten  ist  die  Vereinigung^ 
von  Daumen  und  Zeigefinger,  manchmal  verbindet  sie  eine  Schwimmhaut, 
wofür  als  Erklärung  die  frühe  Gliederung  des  Daumens  in  der  siebten  Em- 
bryonalwoche angeführt  wird  (Fig.  5).  Die  Verbindung  der  Großzehe  mit 
den  übrigen  Zehen  erfolgt  seltener  als  die  des  Daumens  mit  dem  Zeige- 
finger (Borchardt).  Maccollum  schätzt  die  Häufigkeit  der  Syndaktylie 
auf  1 :  2000  bis  1  :  2500,  Bunnell  auf  1 :  3000  Normalgeburten. 

Bei  der  Besprechung  der  Ursachen,  die  zur  Entstehung  einer 
Syndaktylie  führen  können,  müssen  wir  auf  die  vorausgehende  grund- 
sätzliche Betrachtung  von  Gg.  B.  Gruber  und  die  richtunggebenden  Mono- 
graphien von  W.  Müller  und  A.  Werthemann  verw^eisen.  Die  Syndak- 
tylie hat  sicherlich  verschiedene  Ursachen  und  auch  hier  gilt  die  von 
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Warkany  und  Wert HEMANN  vertretene  Ansicht,  daß  die  Aetiologie  einer 
Mißbildung  etwas  Komplexes  darstellt.  Die  Kausalgenese  der  Syndak- 
tylie  ist  eine  sehr  vielfältige  und  eine  sehr  vielschichtige!  In  Betracht 
kommen 

1.  endogen  erbliche  Ursprünge  und 

2.  exogene,    amniotisch    verstümmelnde,    zur   syndaktylen  Ver- 
narbung führende  Umstände. 

Eine  reinliche  Trennung  der  Ursachen  ist  in  vielen  Fällen  nicht  mög- 
lich. Ebenso  ist  wohl  als  erwiesen  anzusehen,  daß  neben  keimbedingten 


Fig.  5.    Sehwimmhautbildung  zwischen  Daunien  und  Zeigefinger. 

endogenen  Faktoren  auch  in  der  Frühschwangerschaft  exogene 
Noxen  eine  Kolle  spielen  können.  Wir  erwähnten  bereits,  daß  neben  der 
Art  der  Schädigung  die  Intensität  und  der  Zeitpunkt  der  Einwirkung  auf 
den  Keim  in  Betracht  zu  ziehen  sind  und  die  Empfindlichkeit  des  Blastems 
sich  als  eine  sehr  variable  Größe  erwiesen  hat  (Bbetscher).  Die  Tatsache, 
daß  in  der  Frühschwangerschaft  exogene  Noxen  nur  schwerlich  nachzu- 
weisen sind  —  so  sah  Helbig  bei  102  Syndaktylien  nicht  einen  ge- 
sicherten Fall  — ,  tut  dieser  Auffassung  kaum  Abbruch.  Mit  den  bisher 
üblichen  Forschungsmethoden  bleiben  eben  derartige  Schädigungen  viel- 
fach unbemerkt  bzw.  lassen  sich  in  ihrer  qualitativen  Wirkung  nicht  sicher 
bestimmen.  In  diesem  Zusammenhang  sei  nur  an  die  E  m  b  r  y  o  p  a  t  h  i  a 
r  u  b  e  0  1  0  s  a  ,  an  die  experimentelle  Schädigung  der  Extremitäten- 
entwicklung durch  Colchicin  (Nachtsheim,  Beetscher),  hormonale  Beein- 
flussungen, Schädigungen  durch  Avitaminosen,  Mangelernährung,  Strahlen 
usw.  und  die  fundamental  wichtige  Beobachtung  Büchners  über  die  Be- 
deutung des  Sauerstoffmangels  für  die  Keimentwicklung  erinnert. 

Die  Ansicht,  daß  eine  atavistische  Komponente  bei  der 
kausalen  Genese  der  Syndaktylie  mitspielen  könne,  findet  heute  kaum 
noch  Anhänger.  Sie  basiert  auf  der  Archipterygialtheorie  Gegenbaur's, 
die  sich  ihrerseits  auf  die  Ergebnisse  der  vergleichenden  Entwicklungs- 
geschichte der  Wirbeltiere    stützt.    Das  Extremitätenskelett  entsteht 
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demnach  durch  Rückbikhmg,  Neugliederung  und  Verschmelzung  aus  einer 
Reihe  metamerer,  in  der  Richtung  der  Körperachse  einanderfolgender  Strah- 
len, wird  also  auf  einen  bestimmten  Urtypus  zurückgeführt. 

Alle  diese  Vorstellungen  bildeten  die  Grundlage  für  jene  Versuche, 
das  Entwicklungsgeschehen  und  so  auch  verschiedene  Mißbildungen 
phylogenetisch  zu  erklären.  Der  Kampf  um  diese  Deutungen  ist 
im  wesentlichen  verstummt,  da  es  objektiv  kaum  möglich  ist,  Extremitäten- 
fehlbildungen als  einen  Rückschlag  auf  eine  stammesgeschichthch  frühere 
Stufe  und  somit  als  einen  Atavismus  zu  erfassen. 

Die  endogene  Syndaktylie  geht  ?.us  einer  Mehrheit  von 
verschiedenen  Mutr.tionstypen  hervor  (Heim)  und  ist  eine  Hemmungs- 
mißbildung, bei  der  die  Trennung  von  Fingern  und  Zehen  in  einem  früh- 
embryonalen Stadium  aufgehalten  wird  oder  unterbleibt.  Deshalb  jedoch 
von  einem  oder  mehreren  ,,S  y  n  d  a  k  t  y  1  i  e  -  G  e  n  e  n"  sprechen  zu 
wollen,  ist  nicht  gerechtfertigt  und  muß  zur  Verwirrung  führen,  da  die 
Entstehungsursachen  keineswegs  einheitlich  sind.  Somit  ist  es  auch 
unzweckmäßig,  Syndaktylien,  bei  denen  mechanische  Gründe  für  die 
Differenzierungshemmung  der  Fingerweichteile  fehlen,  mit  der  Bezeich- 
nung ,,echt"  zu  belegen  (W.  Müller).  Ob  die  Keimanlage  bereits  im 
Augenblick  der  Befruchtung  fehlerhaft  ist  oder  ob  sie  es  erst  später  wird, 
bleibt  umstritten. 

Auf  der  anderen  Seite  sollte  man  aber  die  sogenannte  exogene 
Theorie  (Schw'albe,  Kümmel,  Klaussner)  nicht  unterschätzen.  Danach 
sind  für  die  Entstehung  der  Syndaktylie  äußere,  mechanische  Ursachen, 
wie  z.  B.  Amnionverwachsungen  und  -Störungen  anzuschuldigen.  Sie 
müssen  sich  vor  dem  teratogenetischen  Terminationspunkt  der  Extremi- 
täten auswirken,  einem  Zeitpunkt  am  Ende  des  zweiten  bzw.  Anfang  des 
dritten  Embryo nalmonats,  wenn  die  Bildung  der  Finger  bzw.  der  Zehen 
noch  nicht  erfolgt  ist.  Beweise  für  die  Möglichkeit  exogener  Ent- 
stehung erbrachten  die  Versuche  von  Bagg  (nach  Grand  und  Dolan), 
der  nach  intrauteriner  Unterbindung  von  Hautgefäßen  Syndaktylien 
auftreten  sah.  Daraus  ist  zu  schließen,  daß  sich  bestimmte  Gruppen  von 
Syndaktylien  infolge  mechanisch  bedingter  intrauteriner  Ernährungs- 
störungen entwickeln.  Hierbei  ist  in  Betracht  zu  ziehen,  daß  diese  exo- 
genen Momente  weitervererbt  werden  können.  Für  letztere  Hypothese 
fehlen  allerdings  noch  die  experimentellen  Unterlagen. 

Erblichkeit  der  Syndalttylie 

a)  Erblichkeit  der  Löffelhand.  An  der  endogenen, 
bzw.  erblichen  Natur  der  Löffelhand  kann  kein  Zweifel  bestehen. 
EsAu  berichtet  über  das  familiäre  Vorkommen  dieser  Störung.  Im  all- 
gemeinen kommt  allerdings  die  totale  Syndaktylie  nur  einseitig  vor  und 
tritt  sporadisch  auf.  Es  bestätigt  sich  hier  die  Beobachtung,  daß  gerade 
extreme  Grade  einer  Anomalie  eine  geringe  Erblichkeit  und  einseitiges 
Auftreten  aufweisen. 

b)  Erblichkeit  der  Weichteilsyndaktylie  zwi- 
schen zwei  und  mehreren  Fingern.  Über  die  Erblich- 
keit und  somit  die  endogene  Entstehung  der  Weichteilsyndaktylie  be- 
istehen zusammenfassende  Darstellungen  von  Bauer  und  Bode,  Aschner 
und  Engelmann,  sowie  W.  Müller.  Über  Syndaktylien  bei  eineiigen 


818 


Kapitel  VII 


Zwillingen  wird  von  Koenner  berichtet.  Bauer  und  Bode  beschreiben 
eineiige  Zwillinge,  bei  denen  teils  cutane,  teils  ossäre,  aber  völlig  identische 
Syndaktylien  vorlagen.  Die  intrafamiliäre  Variabilität  der  Syn- 
daktylie  kann  eine  beträchtliche  sein  (Bauer  und  Bode). 

Der  einfache  dominante  Erbgang  ist  an  einer  großen  Anzahl 
von  Stammbäumen  beobachtet  worden,  so  auch  bei  zwei  selbst  unter- 
suchten Familien  (Fig.  6  und  7). 


Fig.  6.    Ausgedehntes  familiäres  Vorkommen  von  Syn-  und  Polydaktylie.  Domi- 
nante Vererbung    in  drei  aufeinanderfolgenden  Generationen.  Regelmäßige  Aus- 
prägung der  Erscheinimgsbilder.  Merkmalsträger  =  schwarz,  Nichtmerkmalsträger 
=  weiß.   (Nach  Stucke  und  Gansmüller.) 


Fig.  7.  Dominante  Vererbung  der  Zygodaktylie  in  drei  aufeinanderfolgenden  Gene- 
rationen.  Cutane  Syndaktylie  4.  und  5.  Finger  links.    (Nach  Stucke  und  Gans- 
Müller.) 

Sehr  instruktiv  sind  ferner  die  Stammbäume  von  Newsholme  und 
Jacobsohn.  Zwei  weitere  bringt  W.  Heim.  Beide  reichen  über  vier  Gene- 
rationen und  zeigen  auch  in  der  Lokalisation  Übereinstimmung.  Kikch- 
MAiB  publiziert  einen  Stammbaum,  bei  dem  sich  über  vier  Generationen 
eine  Syndaktylie  der  3.  und  4.  Finger,  meist  beiderseits,  nachweisen  läßt. 
Sippen,  bei  denen  die  Syndaktylie  in  gleicher  Ausbildung  in  vier  bis  fünf 
Generationen  dominant  erblich  war,  bearbeiteten  Kirchmair,  Perkoff, 
Vogel,  Murphy  und  Schlatter.  Hinsichtlich  der  Geschlechtsgebundenheit 
wurden  bisher  in  der  Literatur  verschiedene  Auffassungen  vertreten.  Scno- 
FiELD  beobachtete  mehrere  Familien,  in  denen  über  Generationen  nur  die 
Söhne  betroffen  waren.  Er  vermutete  deshalb  die  Vererbung  einer  im 
Y-Chromosom  verankerten  Anlage,  eine  Auffassung,  zu  der  sich  auch  Sie- 


I 


T 


Schmilh-  II.  Grithcr,  Mnrphnhiliif  il.  Mlßliilililii^cil.  19.  Lief. 


Zu  Soilo  SIS/SIO 


n  rz  r 


$      ^  2.£he<f 


f 


-T  1 


O*  J.Ehe 


7. Che]  \2.Ehe 
I „i '  I  I ^    I      rrhri,rS,   i  l  Li  i 


3b  dbocf  •>«bo  QQQ  C 


— '  ^  '  -,  I  1  TTT  ni        I      '  71 

<^    cf     (ff  ^     cT^^  ^tT 

Iii 


J     weiblicli,  mit.  SyinliiU(ylio  liolinfl.  t. 


0050   d^a  ff'^f        cT     5  000  5 


iL 

)  Proband  dö^O^ 


^     wt  il'licli.  mit  Syiulnklylie  nur  (in  don 


Fig.  S  b.  Überblick  über  eine  Sippe  mit  Erscheinungen  dei'  Syndalttylie 
(nach  LuEKEX). 


Syndaktylie 


819 


MENS  bekannte.  Dagegen  fand  Castle  in  di-ei  Generationen  die  Syndak- 
tylien  nur  bei  weiblichen  Individuen,  für  Coccni  ein  Anlaß,  dieses 
als  durch  die  geringe  Nachkommenschaft  bedingten  Zufall  anzusprechen. 
Aschner  und  Kirchmair  wollen  kein  Geschlecht  bevorzugt  wissen  (Fig.  8a). 

Besonders  auffallend  ist  die  von  Lueken  beschriebene  184  Mitglieder 
umfassende  Sippe,  von  der  47  Personen  in  6  Generationen  eine  sym- 
metrische Syndaktylie  an  Fingern  und  Zehen  oder  nur  an  den  Zehen  in 


b 


c 

Fig.  8a.  Sippen  mit  Zygodaktylie.  a  =  nur  Männer  befallen.  (Nach  SCHOFIELD.) 
b  =  Männer  und  Frauen  befallen.  (Nach  Newsholmb.)  c  =  nur  Frauen  befallen. 
(Nach  Castle.)  Zusammenstellung  nach  Schinz,  Baensch,  Uehlinger  und  Friedl.) 

einfach  dominantem  Erbgang  aufwiesen  (Fig.  8b).  Aus  dieser  Beobach- 
tung wird  geschlossen,  daß  außer  Umwelteinflüssen  die  Einwirkungen 
des  allelen  und  der  übrigen  Gene  auf  den  an  sich  dominanten  Erb- 
faktor für  die  Ausprägungsgrade  der  Syndaktylie  eine  Rolle  spielen. 
Weiter  wird  angenommen,  daß  sich  die  Stärke  des  Entfaltungsagens  ge- 
genüber dem  Hemmungsagens  zeitlich  auswirkt,  d.  h.  daß  der  Hemmungs- 
faktor eher  zur  Auswirkung  gekommen  ist,  wenn  Zehen-  und  Finger- 
syndaktylie  verbunden  sind,  als  wenn  nur  an  den  Zehen  eine  Syndaktylia 
besteht. 
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Von  der  Zygodaktylie  (Weidenreich),  der  Syndaktylie 
zwischen  der  2.  und  3.  Zehe,  wird  behauptet,  d?.ß  sie  sich  nur  auf  die 
männlichen  Familienmitglieder  vererbe.  Penrose  beschäftigte  sich  mit 
dieser  immer  wieder  schwierigen  Frage.  Nach  seiner  Ansicht  beruht  die 
Zygodaktylie  auf  einer  schwachen  Antigenkompatibilität  der  Mutter  und 
des  Fetus  als  Folge  einer  unbekannten,  durch  den  Fetus  vom  Vater  her 


Fig.  9a.    1  Jahr  alter  Junge  mit  Fig.  9  b.   Löffelhände  und  Löffelfüße  des  in 

Akrocephalosyndaktylie.     (Beob-  Fig.  9  a    dargestellten    Jungen    mit  Akroce- 
Ächtung   von    B.  Valenvin,    St.  phalie. 
Annastift,  Hannover.) 

vererbten  Antigen  Wirkung.  Zwei  Stammbäume  von  Familien  mit  Zygo- 
daktylie veröffentlichte  Alfoed.*  Über  die  dominante  Vererbung  mit  redu- 
zierter Penetranz  berichten  Stiles  und  Hawkin.s.  Pipkin  und  Pipkin  be- 
schreiben zwei  Familien,  in  denen  eine  partielle  Geschlechtsbindung  vorlag. 

c)  Erblichkeit  der  hohen  Teilung.  Die  hohe  Teilung 
ist  —  besonders  zwischen  den  Zehen  —  ein  sehr  häufig  beobachtetes  Fa- 
milienmerkmal. Es  verhält  sich  im  erbbiologischen  Sinne  nicht  anders 
als  die  Syndaktylie.  Auch  hier  ist  ein  dominanter  Erbgang  nachgewiesen. 
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d)  Kombination  mit  anderen  erblich  bedingten 
Mißbildungen.  Die  bekannteste,  hierher  gehörige  Kombinations- 
mißbildung ist  wohl  die  Akrocephalosyndaktylie  von  E.Apert. 
Es  handelt  sich  um  eine  Systemerkrankung  mit  folgenden  Kennzeichen: 

Der  Schädel  läuft  nach  oben  kahnförmigzu.  an  Zehen  undFingern  fin- 
den sich  Syndaktylien  bis  zur  Löffelhand.  Ferner  sieht  man  Palatoschisis, 


o— i—üi 


a  n 


Fig.  10.    Stammbaum  der  Familie  G.   Polydaktyle  Syndaktylie  durch  fünf  Gene- 
rationen vererbt.   (Mitgeteilt  von  W.  F.  H,  Ströer.) 

Augenmißbildungen  und  Entwicklungshemmungen  der  Geschlechts- 
organe, Unregelmäßigkeiten  der  Knochenbildung,  inkretorische  Störungen, 
Vagotonie  (Szondi).  Eigentliches  familiäres  Auftreten  konnte  bisher 
nicht  beobachtet  werden,  jedoch  nimmt  SchwarzWeller  an,  daß  es  sich 
um  ein  erbliches  Leiden  handelt.  Einzelberichte  wurden  in  der  letzten 
Zeit  mehrfach  veröffentlicht  (Cohn,  Gray  und  Dickey). 

Wir  selbst  konnten  einen  2-jährigen  Buben  mit  dem  gleichen  Erschei- 
nungsbild untersuchen.  Er  wies  folgende  Merkmale  auf:  Turmschädel, 
hoher  spitzer  Gaumen,  Uvula  bifida,  Protrusio  bulbi,  Sattelnase,  beider- 
seits symmetrische  Anlage  der  Finger,  äußerlich  bis  zu  den  Endgliedern 
verwachsen.  Der  2.  und  3.  Fingernagel  waren  nicht  getrennt,  Syndaktylie 
sämtlicher  Zehen,  Retentio  testis  beiderseits  und  Phimose.  In  der  geistigen 
Entwicklung  war  der  Bub  zurückgeblieben! 

Die  folgenden  Bilder  (Fig.  9  a  und  9  b)  eines  Jungen  mit  Akrocephalo- 
syndaktylie entstammen  der  B.  VAx,ENTiNschen  Sammlung  von  Lichtbildern 
im  St.  Annastift,  Hannover.  Die  Figuren  demonstrieren  augenfällig  die 
oben  beschriebenen  charakteristischen  Eigenheiten  der  Akrocephalosyndak- 
tylie.   Analoge  Beobachtungen  hat  Gg.  B.  Geuber  mehrfach  mitgeteilt. 

Sehr  häufig  ist  die  Kombination  von  Polydaktylie  und  Syndaktylie. 
Ströer  beschrieb  eine  Familie,  in  der  eine  Poly-  und  Syndaktylie  über 
fünf  Generationen  erblich  war  (Fig.  10).  Weitere  Angaben  möge  man  in  dem 
von  Gg.  B.  Gruber  behandelten  Abschnitt  über  die  polydaktyle  Syndak- 
tylie nachlesen.  Ordnung  in  dem  scheinbar  regellosen  Wirrwarr  erhalten  wir 
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nur  durch  die  Kombination  von  Einzelbeobachtungen  mit  Sippenunter- 
suchungen unter  weitgehendster  Heranziehung  von  Röntgenbildern,  da 
Polydaktylien  äußerlich  verdeckt  sein  können. 

Gleichfalls  ist  die  Syndaktylie  sehr  oft  mit  Mißbildungen  in  der  Art 
der  rückläufigen  Schwankung  kombiniert.  So  sah  Helbig 
bei  102  Syndaktylien  23  mal  gleichzeitig  eine  Doppelmißbildung  und  40  mal 

eine  rückläufige  Schwankung.  Amniotische 
Abschnürungen  kamen  im  gleichen  Material 
19  mal  vor.  Weiter  fanden  sich  unter  den 
Patienten  folgende  angeborenen  Fehlbildun- 
gen: Klumpfüße,  Atrophie  der  unteren  Ex- 
tremität, Aplasie  des  M.  pectoralis,  Mon- 
golismus, Lippenkiefergaumen-  und  mediane 
Gesichtsspalten. 

Die  von  Stucke  und  Gansmüllee  be- 
schriebenen Vergesellschaftungen  mit  anderen 
erblich  bedingten  Fehlbildungen  ersehe  man 
aus  nachfolgender  Tabelle. 

Aus  dem  Schrifttum  (s.  Stucke  und 
GANSMtJLLER)  scicu  noch  erwähnt  die  Kom- 
binationen mit  Polydaktylie,  Oligodaktylie, 
Hyperphalangie,  Brachydaktylie,  partiellem 
Riesenwuchs  (Otto,  Schwalbe,  Cubri,  Guz- 
mann)  (Fig.  11,  12  und  13),  Gigantonychie 
(Sigal),  Ektrodaktylie.  Gabelhand  und  Ga- 
belfuß, amniotischen  Abschnürungen  (Vell- 
guth),  fetalen  Amputationen  (Coleman),  Ence- 
phalocele,Lippenkiefergaumenspalten(BrRKEN- 
feld),  Spina  bifida,  Blasenektopie,  angebore- 
nen Herzfehlern  (Cockayne),  Flughautbildun- 
gen und  Aplasien  der  Brustmuskeln  (Fig.  14) 
(W.  MtjLLEK,  Baeket  und  McDowell  u.  a.). 


Fig 
der 


11.   Fibröse  Syndaktylie 
2.  und  3.  Zehe  bei  par- 
tiellem   Riesenwuchs.  (Nach 
Stucke  und  Gansmüller.) 


Vergesellschaftung  der  Syndaktylie  mit  anderen  erblich  bedingten  Fehlbildungen. 
(Nach  Stucke  und  Gansmüller.) 
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Einteilung  der  Sgndaktglien 

Die  rein  kansalgenetisch  ausgerichtete  Klassifizierung  ist  in  mancher 
Hinsicht  unbefriedigend.  Deshalb  werden  vielfach  andere  Kriterien  heran- 
gezogen. So  unterteilt  man: 

A.  Primäre  und  sekundäre  Syndaktylien 

Im  Ea>'^men  der  sog.  ossären  Syndaktylie  bezeichnet  man  die 
Verschmelzung  von  Knochenstrahlen  oder  einzelnen  Segmente  bei  der 
Polydaktylie  oder  der  Oligodaktylie  (Überschußform  oder  rückläufige 
Schwankung)  als  einen  primären  Zustand  (Abb.  15  und  16). 

Als  sekundär  bezeichnet  man  dagegen  eine  Syndaktylie,  wenn 
die  knöcherne  Verschmelzung  als  Folge  eines  Raummangels  der  Weich- 
teilmatrix auftritt. 

Entsprechend  wird  man  eine  Weichteilsy  ndaktylie  als  primär 
bezeichnen,  wenn  die  Differenzierung  des  Weichteilmantels  um  den 
Knochenstrahl  herum  unterbleibt.  Sie  kann  sekundär  in  Er- 
scheinung treten,  falls  bei  einem  zu  kleinen  Weichteilmantel  vermehrte 
Strahlenbildung  auftritt. 

B.  Cutane,  fibröse  und  ossäre  Syndaktylien 

Bemüht  man  sich  vom  klinischen  Standpunkt  um  die  Ein- 
teilung der  Syndaktylien,  so  wird  man  mit  Klaussner,  Kirmisson,  Svroee, 
Stucke  und  Werthemann  unterscheiden  in: 

a)  Die  cutane  Syndaktylie. 

Diese  Form  wird  durch  eine  zarte,  manchmal  durchscheinende  Schwimm- 
haut charakterisiert.  Die  isolierte  Fingerbeugung  und  -spreizung  ist  hierbei 
nur  wenig  eingeschränkt.  Befindet  sich  die  Schwimmhaut  an  der  Basis 
der  Finger,  macht  sie  sich  nur  bei  besonderen  Anforderungen,  z.  B.  beim 
Klavierspielen  und  Maschinenschreiben,  störend  bemerkbar.  Reicht  ihre 
Ausdehnung  aber  bis  zum  proximalen  Interphalangealgelenk,  so  werden 
die  Fingerbewegungen  merklich  gehemmt.  Die  Schwimmhaut  ist  ge- 
wöhnlich um  so  breiter  und  dehnbarer,  je  weniger  Finger  durch  sie  ver- 
bunden sind  und  umgekehrt  (Fig.  17). 

b )  Die  fibröse  Syndaktylie. 

Bei  der  fibrösen  Syndalctylie  liegen  die  Finger  eng  beieinander, 
so  daß  ihre  Einzelbewegungen  fast  aufgehoben  sind.  Die  Hautfurche 
zwischen  den  Fingern  ist  verschieden  tief  und  oft  nur  angedeutet.  In  den 
meisten  Fällen  berühren  sich  die  Nägel  (Fig.  18  und  19). 

c)  Die  ossäre  Syndaktylie. 

Bei  der  ossären  Syndaktylie  entsteht  bisweilen  der  Eindruck  eines 
einzelnen  Fingers  oder  einer  einzelnen  Zehe,  so  daß  man  das  Bild  einer 
Ektrodafctylie  vor  sich  hat.  Meistens  sind  die  Fingernägel  miteinander 
verschmolzen.  Erst  das  Röntgenbild  gibt  Aufschluß  über  die  Knochen- 
verhältnisse der  Mißbildung.  Die  vielfach  vorkommenden  schmalen 
Synostosen  der  Endphalangen  sind  besonders  störend,  da  sie  häufig  eine 
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Verkrümmung  der  Finger  gegen  die  Handfläche  bewirken.  Endständige 
Knochenbrücken  werden  auch  als  distale  Einschlüsse  recht  weiter, 
schwimmhautähnlicher  Membranen  gesehen  (Ascher)  (Fig.  20—22). 


Fig.  18.  Fibröse  Syndaktylie  zwischen  dem  3.  und  4.  Finger  rechts.  Die  Finger  be- 
rühren sieh. 


53  Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  1 
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Und  schließlieh  ergibt  sich  aus  der  anfangs  dargestellten  Entwicklung 
der  Hand  aus  der  primitiven  Ha-ndplatte  zwanglos  eine  weitere  Aufteilung 
der  Syndaktylien  in: 


C.  Löffelhand,  Syndaktylien  zweier  oder  mehrerer  Finger, 
hohe  Teilung 

Sie  umfaßt  alle  Übergänge  von  der  totalen  Verschmelzung  über  die 
Weichteilsyndaktylie  einzelner  Finger  bis  zur  einfachen  Form  der  hohen 
Teilung,  bei  welcher  der  tiefste  Punkt  der  Weichteiltrennung  nur  wenig 
höher  als  zur  Norm  reicht.  Eingehend  werden  diese  Formen  weiter  unten 
besprochen. 


b 


Fig.  19.   Fibröse  Syndaktylie  (Grund-  und  Mittelglied).    Die  Nägel  berühren  sich 

nicht. 
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Abb.  21.   Ossäre  Syndaktylien  verschiedener  Ausprägung. 
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Morphe  der  Syndaktylie 

1.  Die  totale  SundaktijUe  (Löffelhand,  Löffel  fuß). 

Wegen  ihrer  charakteristischen  Gestaltung  bezeichnete  Brites  (1930) 
die  totale  Syndaktylie  als  ,,L  ö  f  f  e  1  h  a  n  d'\  Hier  ist  die  Differenzie- 
rung der  primitiven  Handplatte  unterblieben,  diese  hat  sich  nur  in  ihrer 
ursprünglichen  Form  vergrößert,  bleibt  aber  verkürzt.  Bei  der  Ausbildung 
der  Skelettanlage  kann  es  als  Folge  der  Raunibeengung  zur  Unter- 
drückung bzw.  zum  Defekt  der  peripheren  Knochen-  und  Weichteilanlage 


Fig.  22.  Ossäre  Syndaktylie  des  3.  und  4.  Fingers  an  der  Peripherie. 


Fig.  23.  a  Löffelhand  mit  ausgebildetem  Nagelkranz,  b  zugehörige  Röntgenpause. 
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kommen.  Die  Abweichung  ist  meist  einseitig,  regellos  und  niciit  familiär 
(CoccHi)  (Fig.  23).  W.  Müller  kennzeichnet  eine  totale  Syndaktylie 
als  eine  Hemmungsmißbildung  mit  folgenden  Merkmalen: 

1.  Die  Hand  zeigt  äußerlich  noch  die  primitive  Form  der  ursprünglichen 
Hand  platte. 

2.  Sie  ist  kleiner  als  normal. 

3.  Sie  läßt  eine  Trennung  einzelner  Finger  äußerlich  vermissen  und  zeigt 
an   den   normal  angelegten  knöchernen  Strahlen  Folgen  der  Eaum- 


b 


Fig.  24  a  und  b.  Doppelseitige  Löffelhand  und  Löffelfuß.  (Beobachtung  von  B.  Va- 
lentin, Annastift,  Hannover.) 
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beengung  bis  zur  völligen  Unterdrückung  in  den  vorwiegend  äußer- 
sten peripheren  Eandpartien  (Fig.  24). 
In  seinem  Standardwerk  bringt  W.  Müller  die  linke  Hand  eines 
7  Jahre  alten  Jungen,  die  äußerlich  keinerlei  Gliederung  in  einzelne 
Finger  erkennen  läßt.  Sämtliche  peripheren  Strahlenenden  hören  distal 
in  einer  bogenförmig  verlaufenden  Linie  auf  und  zeigen  eine  nur  sehr 
dünne  Weichteilbedeckung.  Ähnliche   Rückbildungserscheinungen  wei- 


Fig.  25.  Übsrgang  von  der  totalen  Syndaktylie  (Löffelhand)  zur  einfachen  Syndak- 
tylie  (a  nach  Hilgees,  b  nach  EsAU,  c  nach  JoachMSTHal,  d  nach  NiGST, 

e  nach  Klaxtssneb). 
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seil  zwei  Fehlbildungen  auf.  die  WERTHEMANisr  beschreibt.  F.  J.  Li- 
cEAGA  erwähnt  ein  11  Jahre  altes  Mädel  mit  vollständiger  Syndaktylie 
beider  Füße  und  Hände.  Die  von  W.  Müller  aus  der  Literatur  (Hilgers, 
EsAu,  Joachimsthal,  Nigst,  Klaussner)  gesammelten  Bilder  von  Löffel- 
händen (Fig.  25)  lassen  deutlich  die  verschiedenen  Grade  einer  totalen 
Syndaktylie  erkennen.  Nigst  publizierte  die  Beobachtung  einer  links- 
seitigen Löffelhand,  bei  welcher  der  rechte  Arm  das  Bild  eines  völligen 
Armdefektes  r.m  Übergang  vom  oberen  zum  unteren  Drittel  des  Unter- 


Fig.  26.   Totale  Syndaktylie  bei  angeborenem  Radiusdefekt. 

armes  aufwies.  Danach  bestehen  auch  Beziehungenzwischen  dertotalen  Syn- 
daktylie und  den  Armdefekten,  so  daß  sich  in  der  Tat  eine  ununterbrochene 
Reihe  einer  Mißbildungsform  nachweisen  läßt.  Sie  führt  von  der  einfachen 
Weichteilsyndaktylie  bis  zu  den  schweren  Hand-  und  Armdefekten, 
bevpeist  so  die  innere  Verwandtschaft  dieser  Formen  und  charakterisiert 
sie  nur  als  verschiedene  Grade  eines  bestimmten  Rückbildungsprinzips 
(W.  Müller).  Wir  selbst  konnten  im  letzten  Jahrzehnt  sechs  Fälle  von 
Löffelhand  beobachten.  Zwei  Kinder  wiesen  eine  doppelseitige,  totale  Syn- 
daktylie beider  Hände  und  Füße  auf.  Sämtliche  sechs  Patienten  zeigten 
weitere,  zum  Teil  schwTre  Mißbildungen.  Amniotische  Abschnürungen  und 
Verstümmelungen  bestanden  bei  drei  Kindern,  in  einem  Fall  an  der  gleichen 
Hand  ein  Radiusdefekt.  Die  Ulna  zeigte  die  typische  Verdickung  und  Ver- 
kürzung, die  Hand  eine  Klumpstellung.  Der  normal  angelegte  Daumen- 
strahl w^ar  im  ganzen  extrem  zurückgebildet  (Fig.  26)^).  Auch  dieser  Fall 
bestätigt  erneut  die  von  W.  Müller  dargelegte  Auffassung,  daß  zwischen 
Armdefekten  und  totaler  Syndaktylie  enge  Beziehungen  bestehen. 

Ein  typisches  Beispiel  für  die  durch  den  primären  Weichteilmangel 
ausgelöste  Reduktion  der  peripheren  Strahlenanteile  sind  die  Veränderungen 
an  der  Hand  eines  10  Monate  alten  Mädchens.  Man  erkennt  als  Folge  der 


')  Fig.  26—28  verdanken  wir  A.  Obekniedermaye,  München. 
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Raumbeengung  an  der  linken  Hand  die  Unterdrückung  der  peripheren 
Strahlenanteile,  so  daß  diese  in  einer  bogenförmig  begrenzten  Linie  aus- 
laufen (Fig.  27). 

Das  2 1 4  Jahre  alte  Kind  W.  M.  zeigt,  ganz  ähnlich  dem  von  Weethemann 
veröffentlichten  Fall,  neben  einer  totalen  Syndaktylie  Fingerenddefekte. 

Die  Ansicht,  daß  es  sich  hierbei  wohl  um  die  leichteste  Form  von  Stö- 
rungen der  Randpartien  der  Hand-  bzw.  Fußplatte  handelt,  wird  durch 
unsere  Beobachtungen  unterstrichen: 


Fig.  27.   Unterdrückung  der  peripheren  Strahlenanteile  durch  den  primären 

Weichteilmangel. 

Das  %  Jahre  alte  Kind  H.  U.  weist  den  Übergang  von  der  Löffelhand  zur 
Syndaktylie  der  Finger  2 — 4  auf.  Der  Daumen  ist  zwar  noch  total  durch  eine  Schwimm- 
haut mit  der  übrigen  syndaktylen  Hand  verwachsen,  besitzt  aber  eine  eigene  Gliede- 
rung. Noch  deutlicher  wird  die  Trennung  bei  der  kleinen,  4  Wochen  alten  Patientin 
H.  F.  Man  kann  in  diesem  Fall  nur  noch  von  einer  ,, hohen  Teilung"  zwischen  dem 
Daumen  und  der  übrigen  .syndaktylen  Hand  sprechen,  während  sich  bei  dem  Säug- 
ling G.  Sch.  schon  eine  beginnende  Trennung  der  übrigen  Finger  andeutet.  Diese 
ist  bei  dem  Kind  F.  K.  voll  ausgeprägt.  Hier  handelt  es  sich  nur  mehr  um  eine  Syn- 
daktylie der  Finger  2 — 4  (Fig.  28  a — d). 

Die  Röntgenpausen  demonstrieren  den  fließenden  Übergang  vom 
Armdefekt  über  die  Löffelhand  bis  zur  einfachen  Syndaktylie  und  bezeugen, 
daß  die  totale  Syndaktylie  nicht  als  eine  eigenständige  Fehlbildung  auf- 
gefaßt werden  sollte,  sondern  nur  als  Gradstufe  eines  bestimmten 
Rückbildungsprinzips. 

Erwähnenswert  sind  noch  verschiedene  Beispiele  aus  dem  Schrifttum :  Schwimm- 
hautbildung zwischen  sämtlichen  Fingern  beider  Hände  (Sjövall  1946),  totale  Syn- 
daktylie aller  Finger  und  Schwimmhautbildung  aller  Zehen  (Tschudy  1893),  kom- 
plette Syndaktylie  aller  vier  Extremitäten  (Lerno  1895),  totale  Syndaktylie  und 
Syngryphosis  aller  vier  Extremitäten  (VON  MosENOEiL  1874),  kongenitale  Syn-  und 
Polydaktylie  beider  Hände  mit  schwimmhautähnlicher  Hautbrücke  zwischen  Dau- 
men und  Zeigefinger  (Rasch  1897),  totale  Syndaktylie  bei  normaler  bzw.  ver- 
ringerter Fingerzahl  (BrUTNEK  1895),  totale  Syndaktylie  der  beiden  sechsfingrigen 
Hände  (Haas  1940). 
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2.  Syndaktylie  einzelner  oder  mehrerer  Finger. 

Die  Weichteilsyndaktylie  zwischen  zwei  oder  mehreren  Fingern  ist 
eine  sehr  häufig  beobachtete  Anomalie  der  Hand.  Sie  kommt  in  allen  nur 
möglichen  Abstufungen  vor. 


Fig.  28  b 


Bei  der  Besprechung  der  Weichteilsyndaktylien  müssen  wir  unter- 
scheiden zwischen  den  echten  Syndaktylien  im  engen  Sinn  und  den 
Syndaktylien  im  allgemeinen. 

,,Als  echte  Syndaktylie  im  engeren  Sinne  können  nur  jene  Formen 
gelten,  wo  derartige  gewissermaßen  mechanische  Gründe  für  die  Hemmung 
der  Differenzierungsvorgänge  an  den  FingerwTichteilen  fehlen  und  die  Syn- 
daktylie tatsächlich  dadurch  zustande  kommt,  daß  dieser  Differenzierungs- 
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prozeß  aus  der  ursprünglich  plattenfürinigen  Hand  rein  im  Sinne  der  ein- 
fachen Hemmungsmißbildung  unterblieben  ist.  Derartige  Formen  gibt  es 
natürlich  auch  in  großer  Zahl,  aber  nicht  jede  Syndaktylie  ist  unbedingt 
eine  ., erbbiologische"  Syndaktylie,  d.  h.  eine  von  den  Formen,  bei  denen 


Fig.  28  d 


Fig.  28  a  bis  d.  Übergänge  von  der  totalen  Syndaktylie  zur  einfachen  Syndak- 
tylie mehrerer  Finger. 

die  unvollkommene  Differenzierung  der  Fingerweichteile  aus  der  Hand- 
platte wirklich  das  primäre  und  ausschlaggebende  ist''  (W.  Müxlek).  Immer 
wieder  wird  betont,  daß  Syndaktylien  häufig  mit  anderen  Mißbildungen 
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im  Bereich  der  Finger  und  Zehen  gelcoppelt  sind.  Man  muß  sich  dabei 
vor  Augen  halten,  daß  die  Syndaktylie,  me  anfangs  besprochen,  nur  ein 
rein  morphologischer  Begriff  ist,  den  man  aber  keineswegs  mit  der  Syn- 
daktylie im  erbbiologischen  Sinn  identifizieren  darf.  So  ist  bei  ander  - 
weitigen  Finger-  oder  Zehenmißbildungen  eine  gleichzeitige  Syndaktylie 
nur  nachzuweisen,  w^eil  auf  Grund  der  Entwicklungsvorgänge  an  der  Hand 
in  solchen  Fällen  die  Weichteildifforenzierung  nicht  normal  ablaufen  kann 
und  es  dadurch  zur  Syndaktylie  konnnt,  nicht  aber,  weil  ein  „Syndaktjdie- 


Fig.  29.   Zygodaktylie   (cutan)  Fig.  30.  Exogene  Syndaktylie.  Kreuz- 

beiderseits.  Zehen  mit  Pinzette  förmige  Weichteilverbindungen  der 

gespreizt.    (Nach  Stfcke   und  Fingerspitzen. 
Gansmüller.) 


Gen"  vorhanden  und  mit  einem  „Polydaktylie-Gen"  gekoppelt  ist.  Will 
man  eine  Syndaktylie  in  ihrer  Ursache  ergründen,  ist  stets  zu  raten,  vor 
der  Beurteilung  noch  nach  weiteren  Anomalien  der  Hand  zu  fahnden. 

Die  Syndaktylie  als  Einzelabweichung  weist  bestimmte  konstante 
Merkmale  auf  und  ist  ausgesprochen  erblich.  Tritt  sie  jedoch  als  Folge 
eines  übergeordneten  Störungsprozesses  auf,  so  verlieren  die  Merkmale 
ihren  Eigencharakter  und  werden  zur  Nebenerscheinung  (Werthemann). 
Stucke  und  Gansmüller  bestätigen  in  ihrer  Arbeit  die  Angaben,  daß 
an  der  Hand  der  3.  und  4.  Finger  und  am  Fuß  die  2.  und  3.  Zehe  am 
häufigsten  syndaktyl  (Schreiber)  sind.  Forj^i  und  Repaci,  Cocchi, 
Helbig  u.a.  kommen  auf  Grund  ihres  Krankengutes  zu  gleichen  Er- 
gebnissen. 

Nach  Davis  und  German,  sowie  Stucke  und  Gansmüller  ist  das 
männliche  Geschlecht  bevorzugt  befallen,  während  Forni 
und  Repaci  ein  leichtes  Überwiegen  des  weiblichen  feststellten. 

Die  cutane  oder  fibröse  Form  der  Syndaktylie 
wird  von  allen  Autoren  als  etwa  gleich  häufig  angegeben,  während  eine 
ossäre  Syndaktylie  wesentlich  seltener  ist. 


838 


Kapitel  VII 


3.  Hohe  Teilung. 

Den  leichtesten  Grad  der  Hemmungsmißbildung  finden  wir  inner- 
halb der  echten  Syndaktylie  unter  dem  Bild  der  „hohen  Teilung".  Hier 
liegt  die  Finger-  bzw.  Zehenkommissur  nur  wenig  über  der  Norm  (Fig.  29). 

4.  Exogene  Syndaktylie. 

Dieses  Kapitel  kann  nicht  abgeschlossen  werden,  ohne  der  Morphe 
der    exogenen    Syndaktylien   Erwähnung    zu  tun.  Zahlenmäßig 


L  R 

Fig.  31.  Syndaktylische  Verkrüppelungen  an  Händen  und  Füßen  eines  Neuge- 
borenen infolge  einstiger  amniotischer  Fesselung.  Am  Ik.  Fuß  ist  die  Stelle  eines 
ehemaligen  Brückenstranges  zwischen  einer  Weichteilauftreibung  der  Großzehe  und 
der  Grundgelenksgegend  der  3.  Zehe  punktiert  angegeben.  (Nach  Gg.  B.  Gritbeb, 
Verhandl.  d.  Dtsch.  Path.  Gesellsch.,  31.  Tgg.) 

spielen  die  durch  mechanische,  plazentare,  uterine  oder  extrauterine 
Störungen  bedingten  Syndaktylien  keine  allzu  große  Rolle.  Gg.  B.  Gruber 
veranschlagt  einen  Hundertsatz  von  etwa  2  bis  6  der  Gesamtvorkommnisse. 
Gemäß  den  Forderungen  von  E.  Schw'albe  (1906)  und  Gg.  B.  Gruber 
(1938)  sollten  aber  nur  solche  Syndaktylien  in  diesen  Formenkreis  ein- 
bezogen werden,  bei  denen  sich  unter  Anlegung  strengster  Maßstäbe  die 
Einwirkung  von  außen  einwandfrei  erkennen  läßt.  Die  von  Grebe  auf- 
gestellte Faustregel,  ,,daß  Doppelseitigkeit  bei  Entwicklungsfehlern  im 
Bereich  der  Gliedmaßen  in  der  Regel  für  Erblichkeit,  Einseitigkeit  da- 
gegen eher  für  Nichterblichkeit  spricht",  ist  für  die  Syndaktylien  mit 
einer  gewissen  Zurückhaltung  zu  handhaben.  Und  war  können  auch  nicht 
Schröder  ohne  weiteres  zustimmen,  wenn  er  sagt,  daß  nur  bei  wenigen 
Mißbildungen  sich  die  exogene  Entstehungsweise  so  deutlich  von  der 
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äußeren  Mißbildungsform  ablesen  und  die  Entscheidung,  ob  erblich  oder 
nicht  erblich,  so  sicher  treffen  lasse,  wie  bei  der  Syndaktylie.  DieAmnion- 
fäden  oder  Adhaesionen,  so  forderte  schon  Schwalbe,  müssen  am  Ort  der 
„Verletzung"  nachweisbar  und  die  betreffende  Mißbildung  mechanisch 
verständlich  sein.  Als  Ursachen  sind  ja  fast  immer  Abfaltungsstörungen 
des  Amnions  bzw.  hiermit  zusammenhängende  Schniirungen,  Verlage- 
rungen, abnorme  Verbiegungen  und  Strangbildungen  anzuschuldigen 
(Fig.  30  und  31). 

Die  Verschmelzung  benachbarter  Finger  erfolgt  meistens  an  der 
Peripherie,  so  daß  sich  ein  Hautkanal  an  der  Basis  der  Finger  sondieren 
läßt.  Dies  ist  bei  den  endogenen  Syndaktylien  nie  der  Fall!  Andererseits 
gibt  es  sicher  aber  auch  Vorkommnisse,  hei  denen  sich  endogene  oder 
idiopathische  Syndaktylien  mit  amniogenen  kombinieren,  wobei  letztere 
höchstwahrscheinlich  sekundärer  Natur  sind.  Diese  Mißbildiingsgruppe 
aetiologisch  einwandfrei  analysieren  und  abgrenzen  zu  wollen,  fällt  nicht 
immer  ganz  leicht.  Jedenfalls  muß  man  sich  hüten,  derartige  Enddefekte 
schlechthin  immer  und  ausschließlich  als  exogen  zu  bezeichnen. 
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Splh-hand  (foot),  claft-hand  (foot),  pincers,  claw,  Krabben-  oder 
Krebsscheren,  cray-fish-claw,  crab-claw,  lobster-claw 

Von  Hans  Grebe,  Frankenberg  a.  d.  Eder 

Begriff  und  Geschichte 

Unter  der  Bezeichnung  Spalthand  —  Spaltfuß,  die 
W.  Kümmel  (1895)  in  die  Literatur  eingeführt  hat,  verstehen  wir  die 
unzureichende  Bildung  der  Mittelstrahlen  im  Bereich  der  oberen  und 
unteren  Extremitäten  bei  mehr  oder  weniger  vollständiger  Bildung  der 
randständigen  Digiti.  Bereits  in  der  ersten  eingehenden  klinischen  Be- 
schreibung (eine  anatomische  hatte  vorher  Otto  1841  durchgeführt)  hat 
W.  Kümmel  hervorgehoben,  daß,  je  hochgradiger  der  Mittelstrahleffekt 
ist,  um  so  deutlicher  Hand  und  Fuß  in  zwei  opponierbare  Finger-  oder 
Zehengruppen  geteilt  sind.  Dabei  haben  die  ein-  bis  zwei  randständigen 
Digiti  in  der  Regel  einen  festeren  Zusammenhang  und  sind  nicht  selten 
in  Form  einer  echten  Syndaktylie  miteinander  verbunden. 

Die  typische  und  sehr  eindrucksvolle  Mißbildung,  die  nach  Pearson 
(1931)  auch  beim  Schimpansen  und  beim  Rhesusaffen  in  gleicher  Form 
wie  beim  Menschen  vorkommt,  hat  vor  Kümmel  im  Jahre  1893  Meller 
in  einem  Fall  von  ,, angeborener  Spaltbildung  der  Hände  und  Füße" 
diskutiert. 

Der  französische  Teratologe  J.  G.  Saint-Hilaire  hat  in  seinem  be- 
kannten Werk  ,,Histoire  göncrale  et  particuliere  des  anomalies  de  l'orga- 
nisation  chez  Thomme  et  les  animaux"  (1832)  auch  einen  Fall  von  Spalt- 
hand beschrieben,  den  er  Ektrodaktylie  genannt  hat.  Diese 
Bezeichnung  drückt  zwar  das  Wesen  der  hier  einzuordnenden  Defekt- 
bildungen für  den  nach  klaren  Definitionen  suchenden  Morphologen  in 
einem  einprägsamen  anatomischen  Begriff  gut  aus.  Sie  hat  sich  aber  im 
allgemeinen  Sprachgebrauch,  wie  erst  vor  wenigen  Jahren  der  Däne 
A.  Birch-Jensen  (1949)  hervorgehoben  hat,  bis  heute  nicht  durchsetzen 
können,  zumal  der  Begriff  Ektrodaktylie  auch  von  hervorragenden  Sach- 
kennern, wie  z.  B.  R.  Pol,  gleichsinnig  mit  Oligodaktylie  verwendet 
worden  ist. 

Im  folgenden  soll  deshalb  der  deutsche  Begriff  Spalthand  — 
S  p  a  1 1  f  u  ß  ,  der  das  Charakteristische  der  hier  einzuordnenden  Hand- 
und  Fußdefekte  besonders  einfach  und  klar  auszudrücken  vermag,  ge- 
braucht werden,  dem  auch  Werthemann  (1952)  den  Vorzug  gegeben  hat. 

Da  es  bei  den  Trägern  einer  echten  Spalthand  — •  Spaltfußbildung" 
nicht  nur  zu  Syndaktylie  der  randständigen  Digiti,  sondern  auch  zu 
stärkerer  digitaler  Reduktion  und  zur  Ausbildung  nur  eines  einzelnen 
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Finger-  oder  Zehenstrahls  kommen  kann  —  Finger  können  überhaupt 
fehlen  — ,  sind  auch  die  Bezeichnungen  A  d  a  k  t  y  1  i  e  (Anders  1881, 
Pott  1884),  Hypodaktylie  (Schröder  1918),  Monodaktylie 
(ScHULTZE  1904),  Oligodaktylie  bzw.  Ektrodaktylie  als 
gleichsinnige  Bezeichnung  (Tilanus  1896)  und  Perodaktylie  (Wip- 
per 1886)  benutzt  worden^). 

Wegen  der  in  typischen  Fällen  an  die  Hebel  einer  Zange  oder  an  die 
Scheren  von  Kerbtieren  erinnernden  Form  der  auf  beiden  Hand-  und 
Fußseiten  erhaltengebliebenen  Finger  und  Zehen  hat  man  auch  von 
pincers  (Anderson  1886),  claw  (Parker  und  Robinson  1887),  Krebs- 
scheren (Tilanus  1896),  Krabbenscheren  (Scoutetten  1858)  und  Hummer- 
scheren (Goldmann  1891)  sowie  von  Bezeichnungen,  die  als  crayfish- 
claw,  crab-claw  und  besonders  als  lobster-claw  (Hummerscheren) 
noch  heute  im  anglo-amerikanischen  Schrifttum  gebräuchlich  sind,  ge- 
sprochen (TxjBBY  1894). 

Wie  bei  vielen  menschlichen  Mißbildungen  findet  sich  auch  bei 
Spalthand  -  Spaltfuß  aus  der  Zeit,  als  noch  keine  exakten  naturwissen- 
schaftlichen Beobachtungen  angestellt  wurden,  ein  Bericht  über  eine 
geschlossene  Volksgruppe,  die  von  der  Anomalie  betroffen  gewesen  sein 
soll.  So  hat  der  amerikanische  Genetiker  Gates  (1946)  in  seinem  um- 
fangreichen Lehrbuch  der  Humangenetik  den  im  folgenden  wörtlich 
wiedergegebenen  Bericht  über  Neger  mit  „crab-claw"  in  Guyana  (Hart- 
siNCK  1770,  nach  Roth  1911—1912)  zitiert: 

,,Regarding  the  ,Touvingas',  or  two  fingered  negroes,  it  is  observed 
that  they  are  a  people  who  had  only  two  large  fingers  on  their  hands 
and  two  large  toes  on  their  feet,  similar  to  those  of  a  crab,  as  is  figured 
in  the  Illustration.  The  wrist  is  somewhat  larger  than  that  of  the  average 
man:  the  thumb  and  little  finger  are  more  than  twice  the  usual  size,  and 
stand  out  from  the  limb,  have  a  band  at  the  tip,  and  appear  as  one  piece 
of  flesh  on  which  there  is  something  like  a  nail.  The  palm  of  the  hand 
has  no  bends,  but  appears  as  a  solid  mass,  yet  the  division  can  be  feit .  . . 
After  the  declaration  of  freedom,  these  negroes  of  Saramacca  walked 
publicly  through  Paramaribo. . . .  Many  argue  that  they  are  not  a  distinct 
tribe  or  nation,  but  just  a  family,  who  by  accident  or  freak  of  nature 
have  been  thus  deformed.  These  people  are  becoming  very  rare  indeed, 
probably  through  intercourse  with  others,  fast  bastardising." 

Möglicherweise  hat  es  tatsächlich  zu  jener  Zeit  eine  weitverzweigte 
Familie  mit  zahlreichen  Trägern  von  Spalthand  -  Spaltfuß  oder  gar  einen 
erweiterten  „Stamm"  mit  der  meist  einfach  dominant-erblichen  Hand- 
und  Fußmißbildung  gegeben,  deren  Merkmalsträger  sich  dann  nicht 
weiter  fortgepflanzt  haben.  Man  wird  aber  wohl  solchen  älteren  Berichten 
gegenüber  in  ihrer  exakt  wissenschaftlichen  Bewertung  zurückhaltend 
sein  müssen. 

So  habe  ich  in  den  Jahren  1954  und  1955  im  französischen  Isere-Tal 
in  der  Umgebung  von  Grenoble  vergeblich  die  seit  hundert  Jahren  immer 
wieder  angeführten  sechsfingerigen  Bewohner  des  Ortes  Iseaux  (1384 
Einwohner)  besucht  und  auch  bei  spanischen  Ärzten  nichts  über  ein 

1)  Zur  Frage  der  Begrenzung  zwischen  Spalthand  -  Spaltfuß  als  Sammelgruppe 
Ektrodaktylie  gegenüber  den  Begriffen  Oligodaktylie  und  Syndaktylie  siehe  auch 
die  einschlägigen  Kapitel  über  diese  Mißbildungsgruppen  von  Gg.  B.  Getjbee  und 
von  Stucke. 
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angeblich  in  den  spanischen  Pyrenäen  vorhandenes  Dorf  mit  zahlreichen 
Polydaktylie-Bewohnern  in  Erfahrung  bringen  können.  Da  sowohl  Spalt- 
hand -  Spaltfuß  als  auch  Polydaktylie  im  allgemeinen  einfach  dominant 
weiter  vererbt  werden,  darf  ein  Verschwinden  der  pathologischen  Gene 
durch  „Bastardisierung"  nicht  erwartet  werden;  denn  auch  die  Hetero- 
zygoten zeigen  das  Merkmal. 

Die  erste  Familie  mit  mehreren  Trägern  einer  Spalthand  hat  nach 
Saint-Hilaike  der  Franzose  Bechet  (1829)  beschrieben,  den  ersten  Schluß, 
daß  die  Anomalie  erblich  sein  müsse,  hat  Scoutetten  (1858)  gezogen. 
Später  sind  zahlreiche  Stammbäume  mit  gehäuftem  Auftreten  von  Spalt- 
hand -  Spaltfuß  bei  den  Angehörigen  der  verschiedensten  Kassen  auf- 
gestellt worden,  über  die  im  einzelnen  im  Abschnitt  ,, Ätiologie"  berichtet 
werden  soll. 

Um  die  morphologische  Abgrenzung  von  verwandten  Fehlbildungen 
im  Hand-  und  Fußbereich  sowie  um  die  Klärung  der  Entstehung  von 
Spalthand  -  Spaltfuß  haben  sich  nach  W.  Kümmel  (1895)  und  E.  Schwalbe 
(1906),  W.  Brandt  (1936),  W.  Müller  (19.37),  W.  F.  H.  Ströer  (1937), 
K.  H.  Bauer  und  W.  Bode  (1940)  im  Handbuch  der  Erbbiologie,  0.  von 
Verschuer  (1940)  im  Baur-Fischer-Lenz  und  in  der  Nachkriegszeit 
neben  A.  Birch-Jensen  (1949)  vor  allem  A.  Werthemann  (1952)  im 
Handbuch  der  speziellen  pathologischen  Anatomie  und  Histologie  be- 
müht. Zur  Klärung  der  formalen  Genese  kommt  dabei  den  Bemühungen 
von  W.  Müller  ganz  besondere  Bedeutung  zu. 

Schon  kurz  nachdem  W.  Kümmel  die  regelmäßigen  und  typischen 
Formen  von  Ektrodaktylie  als  Spalthand  -  Spaltfuß  bezeichnet  hatte, 
wurden  mit  dieser  Diagnose  Extremitäten-Mißbildungen  belegt,  die  in 
ihrem  Bau  mehr  oder  weniger  große  Abweichungen  von  der  KüMMELschen 
Beschreibung  zeigen. 

Übersieht  man  heute  —  60  Jahre  später  —  die  zu  einer  stattlichen 
Zahl  angewachsenen  Beobachtungen,  die  in  das  Gebiet  Spalthand  -  Spalt- 
fuß einzuordnen  sind,  so  lassen  sich  neben  typischen  Formen,  die 
der  Definition  Kümmels  entsprechen,  mehr  oder  weniger  abweichende 
atypische  Formen  unterscheiden,  die  erkennen  lassen,  daß  ein  gleich- 
sinniger Gebrauch  des  leichter  abgrenzbaren  Begriffes  Spalthand  -  Spalt- 
fuß und  des  weiter  zu  fassenden  Begriffes  Ektrodaktylie  Schwierigkeiten 
bereiten. 

Wie  in  der  gesamten  Teratologie  wird  bei  der  Abgrenzung  der  typi- 
schen Formen  von  Spalthand  -  Spaltfuß  gegenüber  mehr  atypischen 
Formen  und  Übergangsformen  zu  anderen  Mißbildungen  neben  der 
Morphologie  der  formalen  Genese  (Pathogenese)  und  besonders  auch  der 
kausalen  Genese  (Ätiologie)  heute  ein  breiterer  Raum  zu  widmen  sein 
als  vor  50  Jahren. 

Eine  Aufteilung  in  die  Abschnitte  Morphologie,  formale  Genese  und 
kausale  Genese  bereitet  jedoch  deshalb  gewisse  Schwierigkeiten,  weil 
durch  die  oft  sehr  Avechselhafte  Form  der  Hand-  und  Fußmißbildungen 
bei  den  Angehörigen  bestimmter  FamiUen,  aber  selbst  auch  an  den  ver- 
schiedensten Gliedmaßen  eines  von  Spalthand  -  Spaltfuß  Betroffenen,  eine 
scharfe  Abgrenzung  und  morphologisch  wie  entstehungsmäßig  eine  sichere 
Einordnung  gelegentlich  kaum  möglich  ist.  Dennoch  soll  eine  Differen- 
zierung nach  morphologischen  und  ätiologischen  Gesichtspunkten  ver- 
sucht w^erden.  Werthemann  sagt  hierzu: 
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„Es  sei  liier  erwähnt,  daß  zunächst  die  Erscheinung  des  Fehlens 
von  Fingern  als  Ektrodaktylie  bezeichnet  wird.  Wie  aus  den  früheren 
Kapiteln  hervorgeht,  ist  aber  die  Genese  dieser  sog.  Ektrodaktylien  eine 
sehr  verschiedene,  obwohl  in  ihrem  Phänotypus  unter  Umständen  große 
Ähnlichkeiten  bestehen  können.  Wir  verweisen  auf  die  Kapitel  der 
Strahldefekte  und  der  Brachyphalangien,  bei  welchen  es  sich  um  eine 
primäre  Schädigung  des  Skleblastems  handelt,  währenddem  bei  den 
sog.  Spalthänden  und  -füßen  ein  mehr  oder  weniger  schwerer  Defekt 
des  Weichteilblastems  das  Primäre  bildet,  wie  dies  für  bestimmte  Formen 
der  Fingerenddefekte  und  der  Löffelhände  wohl  auch  der  Fall  ist." 

Morphologie  (einschließlich  Pathogenese) 

Die  Diagnose  Spalthand  -  Spaltfuß  läßt  sich  in  typischen 
Fällen  leicht  stellen.  Wer  die  ausgesprochene  Scherenform  an  den  Händen 
oder  Füßen  eines  Merkmalsträgers  einmal  gesehen  hat,  wird  das  grotesk 
anmutende  Bild  namentlich  bei  der  Bewegung  der  vorhandenen  Finger 
und  Zehen  nie  vergessen  können. 

Das  Wesen  der  an  beiden  Händen  und  Füßen,  aber  auch  nur  an 
den  Händen  oder  Füßen,  ein-  oder  beidseitig  möglichen  Entwicklungs- 
störung beruht  in  einer  angeborenen  Bildungshemmung  des  Weichteil- 
blastems (W.  Müller)  und  des  Ektroderms  (A.  Werthemann)  von  Hand 
und  Fuß,  durch  die  es  zu  keilförmig  von  der  Peripherie  als  Basis  mit  der 
Spitze  nach  dem  Hand-  und  Fußgelenk  hin  gerichteten  Defekten  kommt 
(A.  Werthemann).  In  schweren  Fällen  kann  es  neben  dem  Mittelstrahl- 
defekt zu  stärkeren  Reduktionen  auf  der  radialen  Seite  kommen.  Es 
braucht  dann  nur  der  fünfte  Digitus  und  auch  dieser  gelegentlich  nur 
rudimentär  vorhanden  sein. 

A.  Werthemann  hat  (1952)  Experimente  von  Bretscher  erwähnt, 
nach  denen  auch  in  den  später  als  besonders  schwer  erscheinenden  Defekt- 
bildungen ,, zunächst  die  Anlage  der  knöchernen  Strahlen  des  Sklero- 
blastems  nicht  gestört  ist.  Infolge  des  durch  die  Defekte  gesetzten  Raum- 
mangels werden  dann  die  knöchernen  Anteile  verlagert,  an  benachbarte 
Strahlen  angelagert,  mit  diesen  mehr  oder  weniger  verschmolzen  und 
schließlich  ganz  unterdrückt." 

Diese  experimentellen  Untersuchungen  geben  uns  ein  anschauliches 
Bild  von  dem  Werden  der  so  eigenartigen  Spaltbildungen  im  peripheren 
Hand-  und  Fußbereich,  deren  Morphologie  eine  so  mannigfaltige  und  oft 
auch  scheinbar  ungeordnete  ist. 

Schon  E.  Schwalbe  hat  in  seiner  allgemeinen  Mißbildungslehre 
(1906)  hervorgehoben,  daß  eine  abnorme  Spalte  eine  spaltende  Ursache 
haben  muß.  Er  folgert:  ,,Als  solche  können,  wie  wir  sehen  werden,  Amnion- 
fäden  in  Betracht  kommen.  Wenn  ein  solcher  Faden  sich  um  den  Ober- 
arm oder  Unterschenkel  legt  und  diesen  abschnürt,  so  können  wir  in  der 
Rinnp  eine  abnorme  Spaltbildung  erblicken.  Dasselbe  gilt  bei  der  Spalt- 
hand. Abnorme  Spalten  können  aber  auch  ganz  in  Analogie  mit  den 
Abschnürungen  der  normalen  Entwicklung  ,aus  inneren  Gründen'  auf- 
treten als  Ausdruck  primärer  Keimvariationen." 

Wir  wissen  heute  besser  als  vor  50  Jahren,  besonders  durch  die 
Untersuchungen  von  Gg.  B.  Gruber,  daß  amniogene  Mißbildungen  außer- 
ordentlich selten  sind.  Für  die  formale  Genese  der  Spalten  bei  typischer 
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Ektrodaktylie  (Spalthand  -  Spaltfuß)  brauchen  wir  heute  nicht  mehr  das 
Amnion  mit  heranzuziehen.  Auf  klaren  embryologischen  Vorstellungen 
aufbauend,  haben  uns  in  erster  Linie  W.  Müller  und  W.  F.  H.  Stköbr 
pathogenetische  Erklärungen  der  Bildung  von  Spalthand  -  Spaltfuß  ge- 
geben, die  dauernde  Gültigkeit  beanspruchen  dürfen. 

Die  teratogenetische  Terminationsperiode  für  Spalthand  -  Spaltfuß 
ergibt  sich  aus  der  Entstehungsgeschichte  der  Gliedmaßen.  Nach  Stark 
(1956)  können  bereits  bei  11,5  mm  langen  Embryonen  die  Fingerstrahlen 
als  verdickte  Stränge  innerhalb  der  Handplatte  erkannt  werden.  Die 
freien  Finger  bilden  sich  nach  Verlust  der  Interdigitalmembranen  bei 
17,5—18  mm  Länge.  Da  die  untere  Extremität  etwas  später  gebildet 
wird,  differenzieren  sich  die  freien  Zehen  erst  bei  20  mm  Länge. 

Nach  Brandt  (1949)  wird  die  Embryonallänge  von  11 — 12  mm  am 
Beginn  der  siebenten  Schwangerschaftswoche  erreicht.  Man  wird  deshalb 


a  b  c 

Fig.  1.    Schematische  Darstellung  der  Entstehung  von  Spalthand  -  Spaltfuß 

(nach  W.  MÜLLER). 

wolü  die  Mißbildungsentstehungsfrist  zu  Spalthand  und  Spaltfuß  späte- 
stens auf  diesen  Zeitpunkt  verlegen  dürfen. 

In  Fig.  1  ist  eine  schematische  Darstellung  der  Entstehung  von 
Spalthand  -  Spaltfuß  wiedergegeben,  die  wir  W.  Müller  verdanken.  Auf 
der  links  abgebildeten  primitiven  Handplatte  bleibt  das  primitive  Weich- 
teilblastem  mehr  und  mehr  in  seiner  zentralen  Entwicklung  zurück,  bis 
es  zu  der  in  der  Mitte  schematisch  dargestellten  typischen  Spalthand- 
(Fuß-)  Bildung  und  durch  sekundäre  Einwirkung  auf  die  Skelettentwick- 
lung bei  Mitbeteiligung  der  Entwicklungshemmung  auf  den  radialen 
Eandabschnitt  rechts  zu  einer  einstrahligen  Hand  mit  dem  übriggebliebe- 
nen Kandstrahl  kommen  kann. 

W.  F.  H.  Ströeb  kam  auf  Grund  seiner  sehr  sorgfältigen  Unter- 
suchungen über  die  Beziehungen  von  Extremitätenmißbildungen  zum 
Bauplan  der  Extremität  (1937)  zu  der  Auffassung,  daß  in  den  oberen 
wie  in  den  unteren  Extremitäten  Territorien  vorhanden  sind,  die  sich 
als  „teratologische  Sondergebiete  verhalten".  In  diesen  kann  es  zu  Re- 
duktion, Verdoppelung  usw.  kommen,  die  bei  doppelseitigen  Fehlbildungen 
gleichartig  sind.  Ströeb  nimmt  an,  daß  bei  Spalthand  und  Spaltfuß 
zwei  innerhalb  der  Hände  und  Füße  gelegene  Sondergebiete  vorhanden 
sind,  die  er  auch  später  (1941)  bei  Unterschenkelspaltungen  zwischen  der 
Tibia  und  dem  ,, restierenden  Teil"  festlegen  konnte. 

Bei  Spalthand  und  Spaltfuß  sieht  Ströek  in  der  ersten  Spaltbildung 
gleichsam  einen  Herd,  von  dem  aus  es  in  verschiedener  Intensität  nach 
beiden  Seiten  hin  zu  einer  Entstrahlreduktion  bis  zu  Einstrahligkeit  im 
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ulnaren  bzw.  fibularen  Bezirk  oder  gar  zu  völliger  digitaler  Reduktion 
kommen  kann.  In  Fig.  2  ist  ein  Überblick  über  die  unterschiedliche  In- 
tensität des  zu  Spalthand  -  Spaltfuß  führenden  Störungsfaktors  aus  den 
Arbeiten  von  Steöer  wiedergegeben. 

Die  große  Variabilität  der  Formen  von  Spalthand  und  Spaltfuß,  die 
sich  aus  dieser  schematischen  Darstellung  Ströers  ergibt,  zeigt  zugleich 
die  Schwierigkeiten  auf,  die  sich  für  eine  scharfe  systematische  Abgren- 
zung der  verschiedenen  Formen  von  peripheren  Spaltbildungen  ergeben. 


A 

Fig.  2.  Überblick  über  die  verschiedenen  Möglichkeiten  der  Spalthand  -  Spalt- 
fußbildung (nach  Stböee). 


Werthemaun  hat  die  typischen  Hand-  und  Fußspalten  aufgeteilt  in: 

1.  Keilförmige  Defekte  in  Form  von  Spalthänden  und  Spaltfüßen, 

2.  die  Spalthände  und  Spaltfüße  mit  radialem  bzw.  tibialem  Defekt. 
Beide  Formen  können  an  den  verschiedenen  Gliedmaßen  des  gleichen 

Menschen  nebeneinander  und  —  was  ihre  genetische  Verwandtschaft 
unterstreicht  —  auch  bei  verschiedenen  Angehörigen  der  gleichen  Familie 
vikariierend  vorkommen. 

BiRCH- Jensen  hat  Spalthand  und  atypische  Spalthand  — voneinander 
abgegrenzt  —  im  gleichen  Kapitel  besprochen  und  unabhängig  von 
beiden  in  einem  besonderen  Kapitel  ,, Ektrodaktylie"  unter  den  ,,endo- 
genous  deformities"  an  Hand  eigener  Beobachtungen  wie  auf  Grund 
einer  umfassenden  Literaturverarbeitung  abgehandelt. 

Vom  Morphologischen  her  dürfte  es  empfehlenswert  sein,  die  Ein- 
teilungen von  Werthemann  und  von  Birch-Jensen  zu  verbinden  und 
bei  gleichsinniger  Verwendung  der  Begriffe  Spalt- 
hand  -  Spaltfuß  und  Ektrodaktylie  für  die  ganze 
Gruppe  der  hier  einzuordnenden  Fehlbildungen 
folgende  Aufteilung  vorzunehmen: 

1.  Typische  Spalthand  -  Spaltfuß-Bildung  mit  keilförmigen  Defekten, 
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2.  Spalthand  -  Spaltfuß   mit  radialen   oder  tibialen  Randstrahl- 
defekten, 

3.  atypische  Formen  von  Spalthand  -  Spaltfuß. 


Fig.  3.  Hände  (links)  und  Füße  (rechts)  eines  zehnjährigen  Knaben  mit  doppel- 
seitiger typischer  Spalthand  -  Spaltfußbildung  (eigene  Beobachtung). 


Fig.  4.   Röntgenbild  der  in  Fig.  3  wiedergegebenen  Hände. 


Typische  Formen  von  Spalthand  -  Spaltfuß 
mit  keilförmigen  Defekten 

Zu  typischer  Spalthand-  und  Spaltfußbildung  mit  der  charakteristi- 
schen Krebsscherenform  der  Finger-  und  Zehenstrahlen  einschließlich  der 
zugehörigen*  Mittelhand-  und  Mittelfußabschnitte  kann  es  an  jeder  ein- 
zelnen Hand  wie  an  jedem  einzelnen  Fuß  gesondert,  aber  auch  —  häufiger 
—  zu  paarweiser  Ektrodaktylie  an  den  Händen  und  Füßen  allein  wie 
an  allen  vier  Extremitäten  gemeinsam  kommen. 

Wie  bereits  hervorgehoben,  kann  das  morphologische  Bild  innerhalb 
einer  Familie  mit  mehreren  Merkmalsträgern  und  ebenso  an  den  ver- 
schiedenen Gliedmaßen  des  gleichen  Menschen  ein  sehr  wechselhaftes  sein. 

In  Fig.  3  möchte  ich  die  Hände  und  Füße  eines  Knaben  wiedergeben, 
die  sämtlich  eine  typische  Krebsscherenform  zeigen.   An  den  Händen 
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sind  die  Daumen  und  die  Zeigefinger  sowie  die  vierten  und  fünften  Finger 
beiderseits  häutig  miteinander  verbunden.  Der  Mittelfingerstrahl  fehlt, 
wie  das  in  Fig.  4  wiedergegebene  Röntgenbild  der  Hände  zeigt,  von  der 
Handwurzel  an  vollständig.  Eine  ausgesprochene  Krebsscherenform  zeigen 
auch  die  Füße,  bei  denen  eine  im  Mittelfußbereich  stark  verdickte  Groß- 
zehe und  die  vollständig  syndaktyl  verschmolzenen  Strahlen  vier  und 
fünf  vorhanden  sind  (vgl.  Fig.  3). 


Fig.  5.   Röntgenbild  der  Füße  von  Fig.  3. 


Das  Röntgenbild  der  Füße  (Fig.  5)  zeigt  beiderseits  medial  (links 
stärker  als  rechts)  verschmolzene  Metatarsalknochen  als  Basis  der  beider- 
seits einstrahligen  Großzehe.  Die  vierten  und  fünften  Metatarsalknochen 
sind  an  der  lateralen  Seite  beider  Füße  ebenso  wie  die  Phalangen  relativ 
gut  angelegt  und  knöchern  getrennt.  Vom  Strahl  der  dritten  Zehe  ist 
nur  beiderseits  ein  würfelförmiger  basaler  Knochenkern  vorhanden,  der 
links  v-förmig  mit  dem  vierten  Metatarsalknochen  verschmolzen  ist. 

Ich  habe  die  Familie  dieses  Knaben  durchuntersucht  und  finden 
können,  daß  der  Vater  des  Knaben  nur  rechts  eine  weniger  charakteri- 
stische Spalthand  mit  häutiger  Verbindung  des  zweiten  und  vierten 
Fingers  ( !)  und  außerdem  eine  häutige  Syndaktylie  der  dritten  und 
vierten  Zehe  sowie  eine  Hypoplasie  der  zweiten  am  rechten  Fuß  besitzt 
(Fig.  6). 

In  der  weiteren  Familie  konnten  doppelseitige  Spalthandbildungen 
(ohne  Fußbeteiligung)  bei  der  väterlichen  Großmutter  und  bei  zwei 
Schwestern  dieser  Frau  unter  insgesamt  sieben  Geschwistern  nachgewiesen 
werden. 

Ein  Bruder  des  Vaters  unseres  Ausgangsprobanden,  der  im  letzten 
Krieg  gefallen  ist,  hatte  wie  dieser  nach  amtsärztlichem  Bericht  eine 
rechtsseitige  Spaltung  und  auch  eine  gleichzeitige  Zehensyndaktylie.  In 
der  weiteren  Sippe  leidet  ein  Vetter  zweiten  Grades  unseres  Ausgangs- 
kindes an  doppelseitiger  Spalthand.  Ein  vor  1900  gestorbener  Bruder  der 
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TJriirgroßmiitter  des  Ausgangskindes  soll  eine  Fußmißbildung  gehabt 
haben.  Genaues  über  den  Befund  war  nicht  mehr  in  Erfahrung  zu  bringen. 

In  Fig.  7  sind  die  Röntgenbilder  der  Hände  des  Vaters  unseres  Probanden 
und  in  Fig.  8  die  Hände  der  mütterlichen  Großmutter  und  einer  ihrer  Schwe- 


Fig.  6.  Hypoplasie  der  zweiten  Zehe  und  häutige  Syndaktylie  der  dritten  und 
vierten  Zehe  am  rechten  Fuß  des  Vaters  des  Knaben  von  Fig.  3. 


Fig.  7.   Röntgenbild  der  Hände  des  Vaters  von  Fig.  3. 


Stern,  in  Fig.  9  die  Röntgenbilder  der  Hände  der  Großmutter  des  Pro- 
banden wiedergegeben. 

Die  wiedergegebenen  Röntgenbilder  lassen  erkennen,  daß  es  bei  den 
verschiedenen  Mitgliedern  der  Familie,  deren  Sippentafel  aus  Fig.  10 
ersichtlich  ist,  zu  sehr  unterschiedlichen  Manifestationsformen  einer 
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mehr  unregelmäßig  dominant  erblichen  Anlage  gekommen  ist.  Am  eigen- 
artigsten sind  dabei  die  Veränderungen  bei  dem  Vater  unseres  Probanden- 
kindes, bei  dem  es  nur  an  den  Gliedmaßen  einer  Körperseite  zu  einem 
—  unterschiedlichen  —  Sichtbarwerden  des  pathologischen  Gens  gekom- 


Fig.  8b 

Pig.  8.  Ähnliche  doppelseitige  Spalthandbildung  bei  der  väterlichen  Groß- 
mutter des  Knaben  von  Fig.  3  und  ihrer  Schwester,  a)  die  mütterliche  Großmutter, 

b)  ihre  Schwester. 

men  ist,  und  an  beiden  Extremitäten  häutige  Syndaktylien  gleichzeitig 
vorhanden  sind. 

Entmcklungsgeschichtlich  ist  dabei  besonders  interessant,  daß  an 
•der  befallenen  Hand  des  Vaters  die  in  ihrer  Grundphalanx  stark  ver- 
breiterten Finger  2  und  4  über  dem  nur  in  einem  halben  Mittelhand- 
knochen angelegten  Mittelstrahl  vollständig  häutig  miteinander  ver- 
"wachsen  sind.  Auch  der  4.  und  5.  Mittelhandknochen  sind  offenbar  mit- 
einander verschmolzen.  Während  die  linke  Hand  des  Vaters  unseres 
Probanden  völlig  frei  ist,  zeigen  die  Eöntgenbilder  der  Hände  seiner  Mutter 
■wie  auch  ihrer  Schwestern  ein  nahezu  symmetrisches  Fehlen  des  Mittel- 
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Fig.  9.  Röntgenbild  der  beiden  Hände  der  mütterlichen  Großmutter  des  Knaben 

von  Fig.  3. 
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Sßalthanö  oder  Spall  fuß 

Fig.  10.  Sippentafel  einer  selbst  untersuchten  Familie  mit  Spalthand  -  Spaltfuß'' 
in  drei  Generationen.   (Vgl.  Fig.  3 — 9.) 
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Strahls  (auf  dem  wiedergegebenen  Bild  ist  nur  links  ein  hypoplastischer 
Mittelhandknochen  angelegt)  und  daneben  eine  besonders  deutliche 
Brachymesophalangie  beider  Zeigefinger. 

Abgesehen  davon,  daß  in  dieser  Familie  ein  bemerkenswertes  Beispiel 
für  die  nach  vielen  Sippenbeobachtungen  bekannte  (s.  Ätiologie),  in  der 


4 


Fig.  1 1 .    Abdruck  der  rechten  Hand  eines  Knaben  mit  doppelseitiger  Spalthand 
-  Spaltfußbildung  (vgl.  Fig.  3).    Man  beachte  die  Neigung  zur  Mustersymmetrie 
an  den  beiden  Seiten  der  Spaltbildung. 

Eegel  dominante,  Vererbung  von  Ektrodaktylie  im  Sinne  typischer 
Spalthand-  und  Spaltfußbildung  gegeben  ist,  dürfen  die  wiedergegebenen 
Abbildungen  der  Sippenangehörigen  aus  drei  Generationen  auch  als 
Beispiel  dafür  dienen,  daß  von  typischer  Spalthand  —  und  Spaltfuß- 
bildung an  allen  vier  Extremitäten  fließende  Übergänge  zu  paarigem 
oder  unpaarigem  Befall  und  die  unterschiedlichsten  Manifestationsformen 
an  den  Händen  oder  Füßen  möglich  sind. 

Bei  den  untersuchten  Angehörigen  der  etwas  ausführlicher  bespro- 
chenen Familie  wurden  auch  Abdrücke  der  mißbildeten  und  der  nicht 
mißbildeten  Hände  und  Füße  angefertigt. 
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Habe  ich  schon  1940  darauf  hinweisen  können,  daß  die  Papillarlinien- 
muster bei  Syndaktylie  meist  eine  auffällig  symmetrische  Anordnung 
zeigen,  so  konnte  auch  an  den  oben  abgebildeten  Spalthänden  und  -füßen 


Fig.  13.   Typischer  doppelseitiger  Spaltfuß  bei  einem  24  jährigen  Manne. 
(Beobachtung  von  R.  Pol.) 


der  verschiedenen  Sippenangehörigen  eine  besondere  Symmetrie  in  der 
Anordnung  der  Hauttastleisten  auf  den  Hand-  und  Fußflächen  beobachtet 
werden.   Ebenso  wie  im  Anschluß  an  frühere  Untersuchungen  (Grebe 
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1940),  BiNDSEiL  und  Gkimm  (1943)  symmetrische  Musterbildimgen  in 
einem  Fall  von  Spalthand  und  Spaltfuß  beschrieben  haben,  konnte  in 
einer  zusammenfassenden  Darstellung  gemeinsam  mit  Geipel  bei  den 
verschiedensten  ein-  und  doppelseitigen  Formen  mehr  typischer  wie  auch 
atypischer  Ektrodaktylie  diese  Neigung  zu  symmetrischer  Anordnung 
der  Tastleistenmuster  auf  den  gespaltenen  Händen  und  Füßen  an  Hand 
einer  größeren  Untersuchungsserie  bestätigt  werden  (Geipel  und  Grebe- 
1953).  Dies  mag  auch  der  in  Fig.  11  wiedergegebene  Abdruck  der  rechten 


r 


Fig.  14.   Röntgenskizze  der  in  Fig.  13  dargestellten  Füße. 


Hand  des  z.  Zt.  der  letzten  Untersuchung  10  Jahre  alten  Ausgangs- 
probanden der  oben  besprochenen  Sippe  zeigen. 

Gegenüber  den  in  dieser  Sippe  beschriebenen,  sehr  wechselhaften 
Befunden  bei  Großmutter,  Sohn  und  Enkel  und  namentlich  bei  den 
verschiedenen  Graden  von  Spaltung  bei  Vater  und  Sohn  sind  —  wie  im 
Abschnitt  ,, Ätiologie"  noch  näher  auszuführen  sein  wird  —  auch  zahl- 
reiche Sippen  mit  gleichartigen  Formen  von  Spalthand  -  Spaltfuß  und 
namentlich  auch  sehr  viele  Einzelbefunde  mit  regelmäßigeren  Spalt- 
bildungen bekannt  bzw.  erhoben  worden. 

Die  Skizze  einer  regelmäßig  gebildeten,  einseitigen  Spalthand,  die 
ich  Herrn  Prof.  Dr.  Gg.  B.  Gruber  verdanke,  zeigt  Fig.  12. 

Die  schematische  Zeichnung  der  äußeren  Form  eines  typischen 
doppelseitigen  Spaltfußes  und  die  zugehörigen  Röntgenskizzen  aus  der 
Sammlung  von  R.  Pol  sind  aus  den  Fig.  13  und  14  ersichtlich.  Die  schon 
äußerlich  auffällige  Symmetrie  der  Veränderungen  in  diesem  Falle  tritt 
im  Röntgenbild  noch  stärker  hervor.  Die  Einzelheiten  sind  aus  den  Ab- 
bildungen ersichthch  und  ebenso  eindrucksvoll  wie  die  Veränderungen 
in  dem  in  Fig.  15  wiedergegebenen  Röntgenbild  der  linken  Hand  eines 
40  jährigen  Mannes,  bei  dem  (einseitig)  an  Stelle  des  Daumens  ein  nock 
kürzerer  Strahl  als  in  der  vorausgegangenen  Figur  (ebenfalls  mit  Nagel- 


858  Kapitel  VII 

bildung)  und  an  Stelle  des  Kleinfingers  nur  das  distale  Ende  des  Meta- 
karpalknochens  sieht-  bzw.  tastbar  ist.  Wie  aus  diesem  Röntgenbild 
hervorgeht,  sind  vom  Daumenstrahl  nur  ein  kurzer,  plumper  Mittel- 
handknochen und  neben  einer  kaum  kirschgroßen  Grundphalanx  ein  hypo- 


Fig.  15.  Röntgenbild  der  linken  Hand  eines  40  jährigen  Mannes  mit  einseitiger 
hochgradiger  Spalthandbildung. 


Fig.  16.  Skelett  und  Muskelpräparat  einer  tjrpischen  Spalthand.  (Beobachtung 

von  R.  Pol.) 
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plastisches  Endglied  angelegt.  Vom  fünften  Strahl  ist  nur  der  Mittelhand- 
knochen in  nahezu  normaler  Größe  und  Länge  vorhanden.  Von  den 
Strahlen  2 — 4  sind  nur  die  unregelmäßig  würfelförmigen  Basisabschnitte 
angelegt. 

Zweifellos  wird  man  in  dem  zuletzt  vorgestellten  Fall  ebenso  eine 
regelmäßige  und  typische  Spalthand  mit  keilförmigem  Defekt  sehen 
müssen  wie  in  den  Veränderungen  an  den  vier  Gliedmaßen  des  eingangs 
abgebildeten  Knaben.  Eine  gemeinsame  Einordnung  in  den  Abschnitt 
der  typischen  Spaltbildungen  mit  Keilform  des  Defektes  ergibt  sich  trotz 
der  Unterschiedlichkeit  im  Ausprägungsgrad  aus  der  Regelmäßigkeit 
der  gleichartigen  teratogenen  Abweichungen. 

Daß  bei  den  typischen  Formen  von  Spalthand  -  Spaltfuß  die  Regel- 


Fig.  17.  Drei  Angehörige  einer  von  E.  HanharT  untersuchten  Sippe  mit  rechts- 
seitiger Spalthand  (nach  HanharT). 

mäßigkeit  der  Veränderungen  nicht  nur  am  Skelett,  sondern  auch  bei 
der  Muskel-,  Sehnen-  und  Gefäßpräparation  hervortritt,  ergibt  sich  aus 
den  in  Fig.  16  wiedergegebenen  Zeichnungen,  die  aus  dem  Nachlaß  von 
R.  Pol  stammen.  Die  links  in  ihrem  knöchernen  und  rechts  im  Muskel- 
und  Sehnenaufbau  schematisch  dargestellte  Hand  zeigt  eine  noch  tiefer- 
greifende, aber  dabei  besonders  regelmäßige  Spaltbildung  mit  auffälliger 
Symmetrie  der  radial  und  ulnar  erhaltenen  Teile.  Man  wird  in  der  Regel- 
mäßigkeit einer  solchen  Spaltbildung  einen  Anhaltspunkt  dafür  zu  sehen 
haben,  daß  es  sich  bei  den  typischen  Formen  von  Spalthand  -  Spaltfuß 
(Ektrodaktylie)  um  echte  primäre  Bildungsfehler  (Vitia  primae  formatio- 
nis)  handelt  und  nicht  um  die  Folge  einer  Einwirkung  von  außen. 

Ein  schönes  Beispiel  dafür,  daß  auch  einseitige  Ektrodaktylieformen 
mit  typischer  Keilbildung  und  relativer  Gleichartigkeit  der  Befunde  Aus- 
druck einer  pathologischen  Genwirkung  und  nicht  —  wie  häufig  angenom- 
men wird  —  Folge  einer  exogenen  Schädigung  sein  können,  hat  E.  Han- 
hart (1945)  gegeben. 

Abgesehen  davon,  daß  in  der  von  Hanhart  erforschten  Sippe  ein 
€1  jähriger  Vater  und  sein  30  jähriger  Sohn  eine  rechtsseitige,  dreifingerige 
Spalthand  besitzen,  konnte  Hanhart  in  einem  weit  entfernten  Sippen- 
zweig noch  einen  fünfjährigen  Knaben  finden,  bei  dem  ebenfalls  eine 
rechtsseitige,  dreifingerige  Spalthand  vorliegt. 

55  Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  1 
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Wie  die  röntgenologischen  Befunde  bei  dem  in  Fig.  17  \\iedergegebenen 
Personen  dieser  Sippe  zeigen,  ist  an  der  HAXHABxschen  Beobachtung 
besonders  bemerkenswert,  daß  zwischen  dem  30  jährigen  Mann  und  dem 
weitläufig  verwandten  Knaben  eine  größere  Übereinstimmung  im  morpho- 
logischen Bild  der  Handveränderung  besteht  als  zwischen  Vater  und 
Sohn.  Nach  den  (nicht  wiedergegebenen)  Röntgenbildern  fehlen  bei  dem 
Knaben  der  dritte  und  -vierte  Fingerstrahl  vollständig.  Bei  dem  30  jäh- 
rigen Mann  ist  bei  Aplasie  des  vierten  Strahls  der  vorhandene  Metacarpal- 
knochen  3  mit  dem  zweiten  distal  verschmolzen.  Bei  dem  Vater  dieses 
Mannes  sind  dagegen  alle  fünf  Mittelhandknochen  (mit  breitem  Abstand 
zwischen  3  und  4  und  distaler  Verschmelzung  von  1-3)  und  ebenso  alle 
Grundphalangen  mit  basaler  Verschmelzung  von  2  und  3  angelegt,  wäh- 


Fig.  18.   Einseitige  Spalthand  bei  einem  Paarling  von  zwei  erbgleichen  Zwil- 
lingsbrüdem  (nach  Göll). 

rend  die  Mittel-  und  Endglieder  der  Finger  eine  hochgradige  Unter- 
entwicklung zeigen. 

Hier  anzufügen  ist  eine  Zwillingsbeobachtung  von  Göll  (1940).  bei 
der  von  4  Jahre  alten  erbgleichen  Zwillingsbrüdern  der  eine  eine  rechts- 
seitige, typische  \ierfingerige  Spalthand  (Ektrodaktylie)  aufweist,  wäh- 
rend der  andere  keine  Handveränderungen  erkennen  läßt.  Das  Bild  der 
vier  Hände  dieses  EZ-Paares  ergibt  sich  aus  Fig.  IS.  Xach  den  Röntgen- 
bildern fehlt  an  der  mißbildeten  Hand  der  Mittelstralil  von  der  Handwurzel 
ab  vollständig.  Die  radiale  Abweichung  des  zweiten  Fingers  ist  durch 
eine  ungleichmäßige  Bildung  der  Mittelphalanx  bedingt.  Außer  der 
häutigen  Syndaktylie  (Zygodaktylie)  zwischen  den  Grundgliedern  des 
vierten  und  fünften  Fingers  besteht  am  fünften  Finger  eine  deutlichere 
Brachymesophalangie. 

Göll  hat  in  der  bei  EZ-Paarlingen  häufigem  Hypsicephalie  des 
Spaltenträgers  zusammen  mit  der  Handmißbildung  eine  Unterlage  ge- 
sehen, die  Diagnose  ..Akrocephalosyndaktylie"  zu  stellen. 

Jeder  Kenner  dieser  typischen  Systemerkrankung  mit  vollständiger 
Syndaktylie  von  mindestens  drei  Fingern  und  Zehen  wird  jedoch  mit 
mir  der  Meinung  sein,  daß  die  Zwillingsbeobachtung  von  Göll  nichts 
mit  der  klassischen  Akrocephalosvndaktvlie  (Apekt)  zu  tun  hat  (s.  Gkebe 
1944). 

Die  einseitige  Spalthand  bei  nur  einem  EZ-Paarling  wird  im  Anscliluß 
an  die  von  Ha^hakt  beobachteten  drei  ^litglieder  einer  Familie  mit  ein- 
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seitiger  Spalthand  ebenso  wie  ein  bei  den  atypischen  Formen  zu  be- 
sprechender ähnlicher  Zwillingsbefund  weder  als  Beweis  für  noch  gegen 
die  Erblichkeit  der  typischen  Spaltbildung  angesehen  werden  dürfen. 

Bei  der  ebenso  wie  Spalthand  -  Spaltfuß  überwiegend  erbbedingten 
Polydaktylie  fand  sich  in  einer  Zwillingsbeobachtung  von  Köhler  (1933) 
bei  nur  einem  Paarling  von  wahrscheinlichem  EZ  eine  überzählige  Zehe 
und  ein  einseitiger  Anhang  mit  Nagelbildung  am  Kleinfinger.  Von  erb- 
gleichen Zwillingsschwestern  mit  Polydaktylie,  die  Lehmann  und  Witte- 
ler (1935)  untersucht  haben,  wies  die  eine  beiderseits  sechs  Zehen  und 
neben  dem  Kleinfinger  links  ein  Fingeranhängsel  auf  (rechts  war  an  der 
gleichen  Stelle  eine  Warze),  während  die  andere  am  linken  Fuß  eine 
sechste  Zehe,  am  rechten  Kleinfinger  eine  kleine  Warze  und  links  einen 
vollständigen  sechsten  Finger  hatte. 

Solche  Befunde  weisen  auf  die  große  Variationsbreite  in  der  Mani- 
festierung auch  anlagemäßig  bedingter  typischer  Extremitätenmißbil- 
dungen hin,  zu  denen  die  typischen  Formen  von  Spalthand  -  Spaltfuß 
ebenso  zu  rechnen  sind,  wie  die  von  Polydaktylie. 

Wie  bei  den  meisten  menschlichen  Mißbildungen  kann  es  auch  bei 
allen  Formen  von  typischen  und  atypischen  Spalthand  -  Spaltfußbildungen 
zu  Kombinationen  mit  anderen  Störungen  körperlicher  oder  psychischer 
Art  kommen. 

Die  von  Göll  beobachteten  Zwillingsbrüder  litten  an  —  unterschied- 
licher —  Epilepsie,  zwei  von  Mönch  (1935)  beobachtete  Brüder  mit  gleich- 
artiger Spaltbildung  an  beiden  Händen  und  unterschiedlichen  Fuß- 
veränderungen waren  schwer  schwachsinnig.  Beide  begingen  zudem 
schwerste  Sittlichkeitsdelikte. 

Man  wird  in  solchen  Fällen  nicht  ohne  weiteres  an  eine  gemeinsame, 
gleichsam  übergeordnete  ..Störung"  als  Ursache  der  verschiedenartigen 
körperlichen  und  geistigen  Veränderungen  denken  dürfen.  Es  sei  denn,  daß 
wirklich  eine  typische  Kombinationsmißbildung  mit  bekannter  Form  und 
Ursache  (wie  z.  B.  die  Akrocephalosyndaktylie  in  ihrem  charakteristischen 
Bild)  vorliegt  oder  Anhaltspunkte  für  die  Möglichkeit  einer  echten  Genkombi- 
nation gegeben  sind. 

An  eine  solche  wird  man  denken  können  bei  einer  Beobachtung  von 
Spalthand  -  Spaltfuß  bei  Vater  und  Tochter  mit  Augenveränderungen 
wie  Nystagmus,  tapeto-retinale  Degeneration  und  grauem  Star  (Karsch). 
Eine  zentrale  Entwicklungsstörung  liegt  bei  dem  von  Werthemann  ab- 
gebildeten Kind  mit  Cyklopie  und  Spalthand  sowie  einem  Kind  mit 
einer  Kombination  von  rechtsseitiger  Spalthand  mit  Herzmißbildung, 
Atresia  ani,  Kloakenpersistenz  und  Hydro-Ureter-Nephrose  (v.  Unter- 
bichter)  nahe. 

Spalthand  -  Spaltfuß  mit  radialen  oder  tibialen  Randstrahldefekten 

Spalthand  -  Spaltfußbildungen  mit  radialen  oder  tibialen  Eandstrahl- 
defekten  kommen  offensichtlich  seltener  vor  als  die  echten  Spaltbildungen 
mit  zwei  randständigen  Strahlen. 

Morphologisch  handelt  es  sich  bei  den  Formen  mit  mehr  oder  weniger 
ausgeprägten  Defekten  der  radialen  oder  der  tibialen  Randstrahlen  um 
einen  stärkeren  Rückbildungsgrad  aus  den  Spaltbildungen  mit  zwei 
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krebsschereiiartigen  Randstrahlen,  wie  dies  besonders  W.  Müller  und 
später  A.  Wekthemann  hervorgehoben  haben. 

Da  es  sich  auch  bei  solch  extremen  Spaltformen  mit  Monodaktylie 
lediglich  um  eine  quantitative  und  nicht  um  eine  quali- 
tative Verschiedenheit  des  gleichen  Spaltungsvorgangs  wie  bei  den 
zweischenkligen  Formen  von  Ektrodaktylie  handelt,  geht  aus  zahlreichen 
Familienbeobachtungen  hervor,  in  denen  Spalthand  -  Spaltfuß  mit  und 
ohne  Randstrahldefekten  bei  verschiedenen  Sippenangehörigen  der  glei- 


Fig.  19.  Au.sschnitt  aus  einer  von  STrÖer  untersuchten  Sippe  mit  Spalthand  - 
Spaltfuß.  Die  Frau,  deren  Hand-  und  Fußskizzen  in  der  Bildmitte  dargestellt  sind, 
hat  in  vier  Ehen  unter  acht  Geburten  sechs  Kinder  mit  doppelseitiger  Spalthand  - 
Spaltfußbildung  zur  Welt  gebracht. 

chen  Familie,  aber  auch  an  den  Extremitäten  des  gleichen  Individuums 
nebeneinander  aufgetreten  sind. 

Als  eindrucksvollstes  und  besonders  beweisendes  Beispiel  für  die 
vielfach  nachweisbare  genetische  Gemeinschaft  zwischen  monodaktylen 
und  bidaktylen  Spaltbildungen  darf  eine  Familienbeobachtung  von 
Ströer  (1936)  gelten,  in  der  es  in  fünf  aufeinanderfolgenden  Generationen 
an  den  Händen  der  Betroffenen  zur  Ausbildung  von  nur  ein  bis  zwei 
syndaktylen  Fingern,  an  den  Füßen  dagegen  mehr  oder  weniger  voll- 
ständiger Ausbildung  der  ersten  und  fünften  Zehe  mit  ausgesprochener 
Krebsscherenform  gekommen  war. 

Obwohl  der  in  Fig.  19  wiedergegebene  Ausschnitt  aus  dem  Stamm- 
baum von  Ströer  schon  häufig  reproduziert  worden  ist,  sei  er  doch  aus 
zwei  Gründen  abgebildet: 

1.  zeigt  er  die  in  dieser  Sippe  relativ  große  Gleichförmigkeit  der 
Veränderungen  an  den  einstrahligen  Händen  und  den  zweistrahligen 
Füßen, 
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2.  darf  er  als  besonders  instruktives  Beispiel  nicht  nur  für  den  ein- 
fach dominanten  Erbgang  der  ein-  bzw.  zweistrahligen  Ektrodaktylie, 
sondern  auch  als  Beispiel  dafür  gelten,  daß  die  Fertilität  der  Träger 


Fig.  20  b 

Fig.  20.    Spalthand  -  Spaltfußbildung  mit  radialem  bzw.  tibialem  Randstrahl- 
defekt,  a)  Hände,  b)  Füße.    (Beobachtung  von  R.  Pol.) 

von  Spalthand  -  Spaltfuß  nicht  gestört  ist.  Unter  IV,  8  sind  die  Hände 
und  Füße  einer  Spaltenträgerin  dargestellt,  die  in  insgesamt  vier  Ehen  ( !) 


Fig.  21b 
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mit  gesunden  Männern  acht  Kinder  geboren  hat,  von  denen  nicht  weniger 
als  sechs  die  gleiche  schwere  Mißbildung  aufwiesen  wie  ihre  Mutter. 

Wie  bei  den  einstrahligen  Händen  der  Betroffenen  in  der  von  Ströer 
untersuchten  Familie  kommt  es  bei  Spalthand  -  Spaltfuß  mit  radialem 
bzw.  tibialem  Randstrahldefekt  häufig  zu  knöcherner  oder  häutiger  Syn- 
daktylie  der  erhaltenen,  lateralen  Strahlenbezirke. 

In  einem  von  Pol  untersuchten  und  aus  seinem  Nachlaß  übernom- 
menen Fall,  dessen  Licht-  und  Röntgenbilder  in  den  Fig.  20  und  21  wieder- 
gegeben sind,  fehlt  an  beiden  Händen  der  Daumen  und  der  Zeigefinger, 
während  der  dritte  und  der  vierte  Finger  beiderseits  fest  miteinander 
verschmolzen  sind. 

Nach  den  Röntgenbildern  der  Hände  (Fig.  21  a)  fehlt  der  Daumen- 
strahl völlig.  Vom  Zeigefingerstrahl  ist  beiderseits  nur  ein  schmaler, 
hypoplastischer  Metacarpalknochen  angelegt. 

An  der  rechten  Hand  weisen  der  eng  (häutig)  miteinander  verschmol- 
zene dritte  und  vierte  Strahl  neben  gut  ausgebildeten  Metacarpalknochen 
etwas  plumpe  und  (namentlich  am  Mittelstrahl)  verkürzte  Grundphalangen 
bei  hypoplastischen,  knöchern  miteinander  verbundenen  Endphalangen 
und  am  Mittelstrahl  fehlender,  am  vierten  Strahl  mit  der  Endphalanx 
verschmolzener  Mittelphalanx  auf.  Der  äußerlich  über  der  unterentwickel- 
ten Mittelphalanx  gelegenen  Endphalanx  des  vierten  Fingers  entspricht 
röntgenologisch  eine  in  ihrem  Bau  eigenwillige  Knochenbrücke. 

An  der  linken  Hand  weichen  die  Metacarpalknochen  3  und  4  distal- 
wärts  divergierend  weit  auseinander,  während  unmittelbar  unter  der 
radialen  Hautbegrenzung  und  parallel  zu  dieser  eine  breite  Knochen- 
brücke zur  verdickten  Grundphalanx  des  vierten  Fingers  verläuft.  Ob 
es  sich  hierbei  um  die  verlängerte,  schmale  Grundphalanx  des  zweiten 
oder  des  im  Endabschnitt  hypoplastischen  und  fest  mit  dem  Ringfinger 
verwachsenen  dritten  Fingers  handelt,  läßt  sich  schwerlich  eindeutig 
klären.  Möglicherweise  handelt  es  sich  auch  um  einen  verlagerten  (über- 
zähligen?) Metacarpalknochen.  Auch  an  dieser  Hand  ist  der  vierte 
Finger,  der  mit  dem  dritten  ebenso  wie  an  der  rechten  Hand  in  einer 
echten  Syndaktylie  verbunden  ist,  in  seinem  Endglied  über  das  hypo- 
plastische Endglied  des  Mittelfingers  verschoben.  Am  besten  erhalten 
ist  beiderseits  der  Kleinfinger. 

An  den  Füßen  (Fig.  21  b)  ist  bei  hypoplastischen  Großzehenstrahlen 
beiderseits  eine  Krebsscherenform  mit  Einwärtskehrung  der  erhaltenen 
Kleinzehen  angedeutet. 

Im  Röntgenbild  findet  sich  bei  auffälliger  Symmetrie  der  Verände- 
rungen beiderseits  an  Stelle  der  Großzehe  ein  walnußgroßer  Knochen- 
würfel, der  knöchern  mit  der  zu  einer  hebeiförmigen  Knochenmasse 
verschmolzenen  zweiten  Tarsalreihe  verbunden  ist.  Bis  auf  die  vom  gut 
ausgebildeten  Metatarsale  fünf  spitzwinklig  nach  innen  abweichenden 
Kleinzehenphalangen  fehlen  sämtliche  Mittelfußknochen  und  die  zu- 
gehörigen Zehen. 

Einen  noch  etwas  stärkeren  Grad  einer  doppelseitigen  Spalthand 
mit  radialem  Randstrahldefekt  und  dem  Bild  einer  Monodaktylie  zeigen 
die  von  Gg.  B.  Gruber  hergestellten  Strichzeichnungen  eines  33  jährigen 
Mannes,  bei  dem  beiderseits  nur  die  in  vollständiger  Syndaktylie  verbun- 
denen vierten  und  fünften  Finger  vorhanden  sind  (Fig.  22).  Der  Patient 
war  als  einziges  Kind  gesunder  Eltern  geboren.  Als  sein  Vater  nach  dem 
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Tode  der  Mutter  eine  zweite  Ehe  einging,  wurden  in  dieser  drei  Kinder 
geboren,  von  denen  das  älteste  (ein  Junge)  ähnliche  Handmißbildungen 
gehabt  haben  soll. 

Wie  die  Strichzeichnung  mit  der  Schreibstellung  der  rechten  Hand 
zeigt,  bestand  in  diesem  Fall  trotz  der  hochgradigen  Fingerreduktion 


Fig.  22.  Strichzeichnung  der  Hände  eines  33  jährigen  Mannes  mit  starker 
radialer  Reduktion  bei  doppelseitiger  Spalthand. (Beobachtung  von  Gg.  B.  GRrBEK.), 


Fig.  23.   Röntgen-strichskizze  der  Hände  von  Fig.  22. 


bis  auf  die  monodaktyl  erscheinenden  Finger  4  und  5  eine  gute  Hand- 
beweglichkeit mit  der  Fähigkeit,  wie  ein  Gesunder  zu  schreiben. 

Aus  den  Röntgen-Strichskizzen  dieses  Mannes  (Fig.  2.3)  ist  rechts 
eine  ähnliche  Brückenbildung  eines  offenbar  quer  gelagerten  Metacarpal- 
knochens  wie  im  Falle  Pols  zu  erkennen,  bei  dem  links  eine  stärkere  Ver- 
schmelzung dieses  Brückenknochens  mit  dem  Metacarpale  4  zu  erkennen 
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ist.  An  der  linken  Hand  ist  bei  geringerer  Divergenz  der  benachbarten 
Knochen  an  der  entsprechenden  Stelle  eine  knöcherne  Brücke  angedeutet. 
An  beiden  Händen  sind  nur  die  vierten  und  fünften  Finger  angelegt. 

Monodaktyl  erscheinende  Reduktionen  im  Fußbereich  sind  außer- 
ordentlich selten.  Werthemann  hat  einen  Fall  aus  der  Berliner  Sammlung 


Fig.  24.  Unterarmhypoplasie  mit   vor-  Fig.  25.  Röntgenbild  der  aus  Fig.  24 

getäuschter  Monodaktylie,  die  nach  dem  ersichtlichen     Handhypoplasie  mit 

äußeren   Bild    an    Spalthand    erinnert  Bildung  eines  Fingers  an   der  ra- 
(eigene  Beobachtung).  dialen  (!)  Seite. 


von  Prof.  RössLE  wiedergegeben,  in  dem  es  an  der  rechten  Hand  (links 
ist  eine  Scherenbildung  angedeutet)  sowie  an  beiden  Füßen  bei  fehlender 
Metacarpal-  bzw.  Metatarsaldifferenzierung  zu  ausgesprochener  Mono- 
daktylie mit  alleiniger  Ausbildung  eines  hypoplastischen  fünften  Strahles 
gekommen  war. 

Daß  man  die  Art  solcher  monodaktyler  Hand-  und  Fußmißbildungen 
am  Lebenden  nur  im  Zusammenhang  mit  dem  Röntgenbefund  beurteilen 
kann,  mag  folgende  eigene  Beobachtung  zeigen: 

Ein  25  jähriger  Mann  kam  zur  Begutachtung  mit  der  Frage,  ob  bei 
ihm  eine  Peromelie,  ein  Randstrahlendefekt  oder  eine  besonders  schwere 
Form  von  Spalthand  vorliege. 

Bei  der  klinischen  Untersuchung  konnte  festgestellt  werden,  daß 
außer  einer  rudimentären  Hand  mit  offensichtlicher  Monodaktylie  eine 
deutliche  Unterarmverkürzung  und  -Unterentwicklung  gegenüber  der  ge- 
sunden Seite  vorlag  (s.  Fig.  24).  Der  vorhandene  Weichteil-  und  Finger- 
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rest  schien  äußerlich  eher  dem  radialen  als  dem  ulnaren  Bezirk  zuzu- 
gehören. 

Bei  der  Röntgenuntersuchung  ergab  sich,  daß  Radius  und  Ulna 
^tark  verkürzt  und  in  ihren  distalen  Abschnitten  verjüngt  (namentlich 
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der  Radius)  waren  (s.  Fig.  25).  Von  der  Verkürzung  ist  die  Ulna  stärker 
betroffen  als  der  Radius.  Während  auf  der  ulnaren  Seite  nur  am  etwas 
plumpen  Prozessus  styloides  ulnae  ein  flacher,  würfelförmiger  Knochen- 
schatten sichtbar  ist,  findet  sich  neben  dem  distalen  Radiusende  parallel 
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ZU  diesem  ein  dreigliedriger,  knöcherner  Bezirk,  der  offenbar  dem  Klein- 
finger entspricht.  Mittelhandknochen  und  Handwurzelknochen  fehlen  bis 
auf  den  ulnaren  Würfelschatten  völlig. 

Es  findet  sich  somit  in  diesem  Fall  im  Gegensatz  zu  den  Reduktionen 
bei  den  schwersten  Formen  von  Spalthand  eine  monodaktyle  Finger- 
bildung auf  der  radialen  Seite.  Damit  ist  sichergestellt,  daß  die  Verände- 
rungen nicht  in  das  Gebiet  Spalthand  -  Spaltfuß,  aber  auch  nicht  zu 
den  typischen  Randstrahldefekten,  sondern  wohl  am  ehesten  in  das  Gebiet 
der  rückläufigen  Schwankungen  der  Extremitätenstrahlen  gehören,  unter 
denen  W.  Müller  und  A.  Werthemann  die  von  Spalthand  -  Spaltfuß 
abzugrenzenden  Formen  von  Oligodaktylie  (Ektrodaktylie)  mit  Rück- 
bildung nicht  nur  des  Daumenstrahls,  sondern  auch  Rückbildungen  am 
ulnaren  (und  radialen)  Strahl,  sowie  an  den  Binnenstrahlen  zusammen- 
gefaßt haben. 

Die  von  W.  Müller  und  A.  Werthemann  in  die  Gruppe  dieser  Rück- 
bildungsformen im  Hand-  und  Fußbereich  eingeordneten  Veränderungen 
zeigen,  wie  fließend  die  Übergänge  von  typischen  über  atypische  Formen 
von  Spalthand  -  Spaltfuß  zu  den  verschiedenen  Formen  von  rückläufigen 
Schwankungen  der  Extremitätenstrahlen  sein  können. 

Andererseits  kann  man  von  der  monodaktylen  Spalthand  über  leich- 
tere Grade  radialer  Reduktion  und  die  typischen  zwei-  bis  viergliedrigen 
Formen  von  Spalthand  bis  zu  Polydaktylie  eine  fließende  Reihe  von 
Handabweichungen  aufstellen,  wie  dies  Ströer  (1936)  in  dem  in  (Fig.  26) 
wiedergegebenen  Schema  getan  hat. 

In  der  untersten  Reihe  dieses  Schemas  sind  die  verschiedenen  Ab- 
weichungsstufen dargestellt,  die  Ströer  aus  eigenen  Sippenbeobach- 
tungen mit  Ektrodaktylie  und  Polydaktylie  sowie  einer  Familienbeob- 
achtung mit  Spalthand  von  Lewis  und  Embleton  entnommen  hat. 

Die  Abweichungen  der  oberen  Reihe  stammen  aus  der  Sippe  mit  der 
viermal  verheirateten  Spaltenträgerin,  die  Bilder  der  zweiten  Reihe  be- 
treffen Angehörige  der  Sippe  von  Lewis  und  Embleton  mit  Spaltbildung 
bis  zur  Bildung  eines  überzähligen  Digitalstrahls.  Die  schematischen 
Hand-  und  Fußdarstellungen  der  dritten  Reihe  hat  Ströer  nach  den 
Röntgenbildern  der  Angehörigen  einer  Sippe  mit  Polydaktylie  und  un- 
regelmäßiger Spaltbildung  in  fünf  Generationen  angefertigt.  Näheres 
zu  den  Übergangsformen  von  Ektrodaktylie  zu  Polydaktylie  s.  im  Kapitel 
Polydaktylie. 

Atypische  Formen  von  Spalthand  -  Spaltfuß,  Ektrodaktylie 

Als  atypische  Formen  von  Spalthand  -  Spaltfuß  wird  man  eine 
Gruppe  von  Strahlendefekten  im  Hand-  und  Fußbereich  bezeichnen 
dürfen,  die  ebenso  wie  die  typischen  Formen  Rückläufigkeit  der  zentralen 
Finger-  und  Zehenstrahlen  zeigen,  bei  denen  aber  die  Veränderungen 
weniger  regelmäßig  und  charakteristisch  sind. 

Ihre  Abhandlung  kann  deshalb  kürzer  als  die  der  bereits  besprochenen 
Formen  typischer  Spalthand  -  Spaltfuß  geschehen,  weil  hier  die  ver- 
schiedensten Übergangsformen  zu  allen  irgendwie  an  Spalthand  -  Spalt- 
fuß erinnernden  Mißbildungen  im  Extremitätenbereich  eingeordnet  wer- 
den können,  und  mit  der  Erfassung  sämtlicher  einschlägiger  Fehlbildungen 
der  diesem  Kapitel  gegebene  Rahmen  gesprengt  würde. 
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Bei  der  Vielzahl  der  im  menschlichen  Gliedmaßenbereich  möglichen 
Bildungsfehler  scheint  es  richtiger,  in  der  Auswahl  der  noch  als  atypische 
Formen  von  Spalthand  -  Spaltfuß  aufzufassenden  Strahlendefekte  zur 
Vermeidung  von  Überschneidungen  mit  anderen  Kapiteln  (Syndaktylie, 
Polydaktylie,  Oligodaktylie)  eine  Beschränkung  unter  dem  Gesichtspunkt 
der  mittelständigen  Spalten  durchzuführen.  Zu  wenig  erscheint  dabei  für 
die  Geschlossenheit  dieses  Kapitels  besser  als  zu  viel. 

In  seinem  Kapitel  „Rückläufige  Schwankungen  der  Extremitäten- 
strahlen" hat  A.  Weethemann  (1952)  Hand-  und  Fußmißbildungen  vom 


Rückbildungstyp  (W.  Müller)  abgebildet,  bei  denen  wiederholt  an  eine 
Einordnung  unter  die  atypischen  Formen  von  Spalthand  -  Spaltfuß  ge- 
dacht werden  kann. 

A.  Birch-Jensen  hat  sich  bei  seiner  Abgrenzung  der  ,,atypical  split- 
hand"  darauf  berufen,  daß  diese  von  Max  Lange  (1936)  als  unabhängige 
Mißbildung  beschrieben  worden  sei.  Die  von  Birch-Jensen  untersuchten 
20  Fälle  waren  sämtlich  einseitig  und  wiesen  z.  T.  (wie  die  in  Fig.  386 
und  388  wiedergegebenen  Hände)  Veränderungen  auf,  die  man  auch  als 
typische,  tiefgreifende  Spalthand  bezeichnen  könnte. 

Birch-Jensen  glaubt,  auch  deshalb  eine  Sondergruppe  ,, atypische 
Spalthand"  abgrenzen  zu  dürfen,  weil  in  keinem  seiner  eigenen  und 
gleichartigen  Fälle  anderer  Untersucher  Erblichkeit  vorlag. 

Wie  bei  der  typischen  Spalthand  konnte  Birch-Jensen  auch  bei 
seiner  Gruppe  „atypische  Spalthand"  häufig  Kombinationen  mit  Syn- 
daktylie beobachten.  In  der  dänischen  Bevölkerung  kommt  nach  Birch- 
Jensen  ein  Fall  von  typischer  Spalthand  auf  90  000  Geburten  und  ein 
„atypischer"  Fall  auf  150  000  Geburten. 


Fig.  27.  Röntgenbild  der  linken  Hand  eines 
•einjährigen  Knaben  mit  medialer  Spaltbildung 
und  ,, Gabelung"  des  dritten  Metaearpalknochens 
(eigene  Beobachtung). 


Fig.  28.  Atypische  Spalthand 
bei  einem  einjährigen  Knaben 
mit    rudimentären  Knospen 
der  Finger  2 — 4. 
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Unter  den  Fällen,  die  Werthemann  im  Abschnitt  „Oligodaktylie 
'(Ektrodaktylie)  der  Hand"  zusammengestellt  hat,  wird  man  in  erster 
Linie  die  Rückbildungen  im  Bereich  des  Binnenstrahles  als  mit  Spalt- 
hand -  Spaltfuß  verwandt  oder  ihr  zugehörig  ansehen  dürfen. 

In  einer  Beobachtung  von  doppelseitiger  „Gabelhand"  bei  Mutter  und 
Tochter,  die  Bikchek  (1918)  machen  konnte,  lassen  sich  auf  den  von 
Werthemann  wiedergegebenen  Strichzeichnungen  Aufgabelungen  der 
binnenständigen  Metacarpalknochen  erkennen,  durch  die  es  zu  einer 
.spaltenartigen  Handform  gekommen  ist.  Wie  Werthemann  hervorgehoben 


Fig.  29.    Röntgenbild  Fig.  30.  Hochgradige  Hypoplasie  in  Form 

der  Hand  von  Fig.  28.  der  an  sog.  Spontan-Amputationen  erin- 

nernden atypischen  Spalthand  bei  einem 
elfjährigen  Knaben  (eigene  Beobachtung). 


hat,  verlaufen  sämtliche  Verdoppelungen  und  Reduktionen  am 
Fingerstrahl  unter  dem  Bilde  einer  Gabel.  Da  es  bei  den  beiden  von  Bircher 
untersuchten  Frauen  neben  Minusvariationen  auch  zu  Plusvariationen  mit 
Verdoppelung  einzelner  Strahlen  gekommen  war,  wird  man  diese  Beobach- 
tung aus  der  Gruppe  der  atypischen  Spalthandbildungen  ausscheiden 
dürfen. 

In  Fig.  27  möchte  ich  aber  die  linke  Hand  eines  einjährigen  Kindes 
wiedergeben,  bei  dem  ich  ähnlich  wie  bei  den  von  Bircher  beobachteten 
Frauen  eine  Gabelbildung  des  dritten  Mittelhandknochens  habe  finden 
können,  bei  dem  aber  der  dritte  Finger  vöUig  fehlt,  und  die  Hand  das  Bild 
■einer  Ektrodaktylie  im  Sinne  einer  vierteiligen  Spalthand  bietet.  Die 
Handveränderungen  dieses  Kindes  als  atypische  Spalthand  aufzufassen, 
dürfte  berechtigt  sein. 

Eine  atypische  Spalthand  habe  ich  auch  bei  einem  anderen  Kind  an- 
genommen, dessen  äußerlich  sichtbare  Veränderungen  seiner  rechten  Hand 
aus  Fig.  28  und  dessen  Veränderungen  im  Röntgenbild  aus  Fig.  29  ersicht- 
lich sind. 

Wie  bei  typischer,  zweiteiliger  Spalthand  sind  der  Daumen  und  der 
Kleinfinger  in  je  zwei  Knochenkernen  vorhanden.  Die  im  äußeren  Bild 
erkennbaren  rudimentären  Knospen  der  Finger  2 — 4  besitzen  (mit  einem 
•Jahr  noch)  keinen  Knochenkern.  , 
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In  den  Familien  der  beiden  beschriebenen  Kinder  fanden  sich  keine 
weiteren  Mißbildungen. 

Eine  ähnliche  Beobachtung  wie  die  der  zuletzt  gezeigten  kindlichen 
Hand  habe  ich  vor  einigen  Jahren  bei  dem  Kind  einer  Hausgehilfin  machen 
können,  das  mit  der  mißbildeten  Hand  bei  der  Geburt  in  den  Eihäuten 
gesteckt  hatte.  Anamnestisch  war  im  dritten  Schwangerschaftsmonat  ein 
vergeblicher  Abtreibungsversuch  angestellt  worden. 


Fig.  31.   Röntgenbild  der  aus  Fig.  30  ersichtlichen  linken  Hand. 

Eine  noch  kürzere  Ausbildung  der  randstrahligen  Finger  1  und  5  bei 
knospenartiger  Bildung  des  zweiten  bis  vierten  Fingers  zeigt  die  in  Fig.  30 
erkennbare  Hand  eines  elfjährigen  Knaben,  bei  dem  die  Frage  einer  Zu- 
ordnung in  das  Gebiet  der  atypischen  Spalthandbildungen  zugleich  dessen 
Grenzen  gegenüber  den  peripheren  Hypoplasien  der  Finger  und  Zehen 
aufzeigt. 

Im  Röntgenbild  der  Hand  dieses  Knaben  (Fig.  31)  findet  sich  bei  ver- 
kürztem zweiten  Metacarpalknochen  ein  hypoplastisch  dreigliedriger  Klein- 
finger, ein  noch  kleinerer  eingliedriger  Daumen  und  in  den  Fingerknospen 
2 — 4  je  ein  kaum  angedeuteter  winziger  Knochenkern. 

Als  Beispiel  für  eine  atypische  Spalthandbildung,  die  man  den  typi- 
schen gegenüberstellen  kann,  sei  in  Fig.  32  eine  linke  weibliche  Hand  aus 
der  Sammlung  Prof.  Gg.  B.  Grubees  wiedergegeben,  bei  der  am  besten 
der  Daumen,  als  Antipode  ein  stark  verdickter  und  radialwärts  abgewinkelter 
Kleinfinger  und  in  der  Hand-Exkavation  drei  hypoplastische  Binnenfinger 
mit  Kuppen  und  Nagelbildung  vorhanden  sind. 

Eine  grotesk  anmutende,  atypische,  linke  weibliche  Spalthand  mit 
einem  doppelseitigen,  breiten  Daumen  und  einem  s-förmig  gebogenen, 
dünnen  Kleinfinger,  beide  mit  stärkeren  Weichteilauflagerungen  im  Mittel- 
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handbereich,  bei  einer  tiefen,  bis  zum  Handgelenk  reichenden  Spaltbildung 
durch  die  Länge  der  Hand,  ist  ebenfalls  der  Sammlung  Prof.  Gg.  B.  Gbu- 
BEES  entnommen  (Fig.  33). 

Im  Röntgenbild  (Fig.  34)  dieser  Hand  geht  die  mediale  Spalte  bis  in 
den  Unterarm  hinein.  Proximalwärts  von  der  Radius-  und  Ulnarepiphyse 
liegt  ein  offenbar  hierher  versprengter,  erbsengroßer  Handwurzelknochen  ( !). 
Vom  zweiten  bis  vierten  Fingerstrahl  ist  überhaupt  nichts  zu  sehen.  Die 


Fig.  .32.    Atypische  Spalthand   mit  hypoplastischer  Bildung    der   Finger  2 — 4  in 
der  Excavation.  (Beobachtung  von  Gg.  B.  Geubbe.) 

ganz  seltsamen  Knochenbildungen  im  Bereich  des  ersten  und  fünften 
Strahls  ergeben  sich  in  ihren  Einzelheiten  aus  der  Fig.  34. 

Daß  die  grotesken  Handveränderungen  an  der  linken  Hand  —  die 
rechte  Hand  zeigt  auch  röntgenologisch  keine  Auffälligkeiten  —  in  das 
Gebiet  der  Ektrodaktylien  im  Sinne  von  Spalthand  -  Spaltfuß  gehören, 
wird  auch  durch  die  Röntgenbefunde  an  den  Füßen  dieser  Frau  bestätigt 
(Fig.  35). 

Während  am  rechten  Fuß  die  zweite  Zehe  bis  auf  eine  flache  Scheibe 
des  Basisgliedes  fehlt,  ist  am  linken  Fuß  der  Mittelstrahl  nur  in  einer  Über- 
lagerung des  vierten  Metatarsalknochens  und  an  einem  streichholzförmigen 
Knochensplitter  neben  der  vierten  Zehe  zu  erkennen. 
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In  das  Gebiet  der  atypischen  Spalthandbildungen  möchte  ich  auch 
die  in  Fig.  36  wiedergegebenen  Hände  einer  30  jährigen  Frau  einreihen, 
bei  der  rechts  eine  tiefgreifende  Spalte  zwischen  dem  dritten  und  vierten 
Finger  (mit  Zygodaktylie  des  vierten  und  fünften)  und  links  eine  etwas 


Yig.    33.     Grotesk    defor-  Fig.  34.   Röntgenbild  der  in  Fig.  33  wieder- 

mierte  linke weiblicheSpalt-  gegebenen  Hand, 

hand.    (Beobachtung  von 
Gg.  B.  Grttber.)  Einzel- 
heiten siehe  Text. 


weniger  tiefe  Spaltbildung  zwischen  dem  vierten  und  fünften  Finger  vor- 
handen sind.  Die  zugehörigen  Röntgenbilder,  die  mich  noch  mehr  als  das 
äußere  Bild  zur  Diagnose  ,, atypische  Spalthand"  bewogen  haben,  sind  in 
den  Wirren  des  letzten  Krieges  verlorengegangen. 

Eine  unvollständige  Syndaktylie  des  zweiten  und  dritten  Fingers  sowie 
des  vierten  und  fünften  Fingers  bei  tiefgreifender  Spaltbildung  zwischen 
dem  dritten  und  vierten  Finger  zeigt  die  rechte  Hand  eines  20  jährigen 
Mädchens,  dessen  linke  Hand  ebenso  unauffällig  ist,  wie  die  beiden  Hände 
ihrer  erbgleichen  Zwillingsschwester  (s.  Fig.  37). 
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Wie  in  der  von  Göll  mitgeteilten  Zwillingsbeobachtung  mit  mehr 
typischer  Spalthand  ist  es  auch  bei  diesem  EZ-Paar  nur  an  einer  von  vier 
Händen  zu  einer  Spaltbildung  gekommen,  die  ich  wegen  ihrer  unregel- 


Fig.  35.   Röntgenbild  der  Füße  der  gleichen  Frau,  deren  Handveränderungen 
aus  Fig.  33  und  34  zu  ersehen  sind.   Näheres  siehe  Text. 


Fig.  36.  Als  ,, atypische"  Spalthand  aufgefaßte  Handveränderungen  (links  fehlt  der 
vierte,  rechts  der  dritte  Finger)  bei  einer  30  jährigen  Frau  (eigene  Beobachtung). 

56  Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mlßbildung-en.  III,  1 
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mäßigeren  Form  als  „atypisch"  ansehen  möchte.  Es  mag  diese  Z\villings- 
beobachtung  zugleich  zeigen,  wie  fließend  die  Übergänge  zwischen  typischen 
und  atypischen  Spaltbildungen  in  Hand-  und  Fußbereich  sind. 

Daß  auch  fließende  Übergänge  zwischen  Spalthand  -  Spaltfuß  und  den 
verschiedensten  Formen  von  atypischen  Ektrodaktylien,  von  Uberschuß- 
und  Reduktionsbildungen  sowie  zu  Peromelie  hin  möglich  sind,  mögen  ab- 
schließend die  in  Fig.  38  und  39  zeichnerisch  dargestellten  Neugeborenen 
zeigen,  die  Gg.  B.  Gruber  beobachtet  und  gesammelt  hat. 


Fig.  37.  Mehr  atypische  Spaltbildung  mit  unregelmäßiger  Syndaktylie  an  einer 
Hand  bei  einem  20jährigen,  erbgleichen,  weiblichen  Zwillingspaar. 

Der  Knabe,  dessen  Gliedmaßenmißbildungen  aus  Fig.  32  hervorgehen,, 
ist  in  der  Dissertation  von  ter  Meulen  (1923)  ausführlich  beschrieben 
worden.  An  beiden  Händen  ist  es  zu  Verdoppelung  und  atypischer  Spalt- 
handbildung, an  den  Füßen  zu  mehr  typischer  und  mehr  durchgreifender 
Krebsscherenbildung  gekommen,  wie  seit  den  ersten  Spalthand  -  Spaltfuß- 
beobachtungen immer  wieder  die  Füße  eine  regelmäßigere  Spaltenbildung 
gezeigt  haben  als  die  Hände. 

Bei  dem  in  Fig.  39  wiedergegebenen  Mädchen  liegt  neben  leichter, 
atypischer  Spaltung  an  der  linken  Hand  (Mittelfingerhypoplasie)  und  an 
beiden  Füßen  (Hypoplasie  der  zweiten  Zehe)  eine  ausgesprochene  Hypo- 
plasie des  rechten  Ünterarmes  mit  rudimentärer  Fingerbildung  und  außer- 
dem eine  Hydrocephalie  vor. 

Die  Kombination  mit  Hydrocephalie  scheint  mir  deshalb  besonders 
bemerkenswert,  weil  außer  dem  von  Werthemann  abgebildeten  Neugebo- 
renen mit  Spalthand  bei  Cyklopie  keine  ähnlichen  Schädel-  und  Glied- 
maßenmißbildungen beschrieben  sind. 
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Das  wechselhafte  Bild  der  Formen  von  typischer  und  atypischer  Spalt- 
hand so^\^e  die  Übergänge  und  Verbindungen  zwischen  beiden  Gruppen 
erfahren  noch  eine  besondere  Bereicherung  durch  Beobachtungen,  in  denen 
EktrodaktyHen  atypischer  Form  und  solche  mit  scheinbaren  Hand-  und 


Fig.  38.  Der  in  der  Dissertation  von  TER 
Metjlen  (1923)  bearbeitete  Knabe  mit 
atypischer  Spalthand-  und  Spaltfußbil- 
dung. (Beobachtung  von  Gg.  B.  Gruber.) 


Fig.  39.  Neugeborenes  Mädchen; 
mit  atypischer  Spalthandbildung^ 
links,  doppelseitiger  Hypoplasie  der 
zweiten  Zehe,  Hypoplasie  des  rech- 
ten Unterarms  und  Hydrocephalie. 
(Beobachtung  von  Gg.  B.  Grubee.) 


Fußhypoplasien  beim  gleichen  Menschen  oder  bei  dessen  Angehörigen  mit 
typischen  Formen  von  Spalthand  -  Spaltfuß  vergesellschaftet  sind. 

Hier  sei  abschließend  auf  Befunde  hingewiesen,  wie  sie  z.  B.  Potter 
u.  Nadelhofer  (1947)  erheben  konnten: 

Eine  Mutter  mit  einseitiger  Zeigefingerhypoplasie  kombiniert  mit  Klino- 
daktylie  und  doppelseitiger  Spaltfußbildung  mit  Verlust  des  zweiten  Strahls 
und  Hypoplasie  des  dritten,  hatte  einen  sechsjährigen  Sohn,  an  dessen 

66* 
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Händen  —  bei  typischem  Spaltfuß  mit  Krebsscherenbildung  —  nur  der 
vierte  und  fünfte  Finger  vollständig  und  der  zweite  und  dritte  Strahl  (nur 
links  war  ein  Daumen  angedeutet)  bis  zu  den  hypoplastischen  Grundphalan- 
gen angelegt  waren.  Eine  dreijährige  Tochter  mit  typischer  Krebsscheren- 
form der  Füße  wies  eine  unregelmäßige  Spaltbildung  der  Hände  mit  Ver- 
doppelung des  Daumenstrahls  (rechts  ausgeprägter  als  links)  und  eine  Hypo- 
plasie des  Mittelstrahls,  sowie  eine  linksseitige  Aplasie  des  Zeigefingers  bei 
Brachymesophalangie  aller  erhaltenen  Finger  auf  (s.  Fig.  40). 


Fig.  40.  Atypische  Spaltliand-  und  Spaltfutibildung  bei  einer  Mutter  und  zwei 
Kindern  (nacli  Povter  und  Nadelhofer).   Näheres  siehe  Text. 


An  den  sechs  Gliedmaßen  dieser  drei  Personen  ist  es  damit  neben 
Spaltfuß  mit  geringeren  Variationen  zu  sehr  unterschiedlichen,  ein-  und 
doppelseitigen  Handveränderungen  gekommen,  die  Übergänge  zu  den  ver- 
schiedensten Gruppen  von  anderen  Handmißbildungen  zeigen.  Man  wird 
deshalb  nicht  überrascht  sein  dürfen,  wenn  man  in  manchen  Spalthand- 
und  Spaltfußsippen  auch  in  Zukunft  scheinbar  stark  heterogene  Anomalien 
nebeneinander  antrifft. 

Zusammenfassend  zeigen  die  als  Spalthand  -  Spaltfuß  aufzufassenden 
Hand-  und  Fußmißbildungen  mit  Ektrodaktylie,  trotz  ihrer  in  typischen 
Fällen  so  charakteristischen  Form,  eine  solche  Fülle  von  morphologischen 
Besonderheiten,  daß  eine  Beschränkung  auf  ausgewählte,  das  Besondere 
der  teratogene  Möglichkeiten  zeigende  Beobachtungen  erfolgen  mußte. 
Auf  die  Darstellungen  von  W.  Müller,  A.  Birch- Jensen  und  von 
A.  Werthemann  sei  besonders  hingewiesen. 
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Ätiologie 

Zur  Frage  der  ursächlichen  Entstehung  der  so  mannigfaltigen  Formen 
von  Ektrodaktylie  im  Sinne  typischer  und  atypischer  Spalthand  -  Spalt- 
fußbildung darf  vorweggenommen  werden,  daß  in  keiner  der  zahlreichen, 
bis  heute  vorliegenden  experimentellen  Untersuchungen  über  ^^^llkürlich- 
erzielte  Mißbildungen  Ektrodaktylien  von  Spalthand  -  Spaltfuß  erzielt  wer- 
den konnten. 

Wenn  auch  der  tierische  Extremitätenaufbau  ein  anderer  ist  als  der 
menschliche,  so  darf  doch  im  Zusammenhang  mit  den  bekannten  tierexperi- 
mentellen Untersuchungen  mit  dem  Ergebnis  von  Mißbildungen  nach  Sauer- 
stoffentzug,  Strahleneinwirkung  oder  der  Einwirkung  von  chemischen 
Agentien  festgestellt  werden,  daß  bisher  kein  nachweisbares  äußeres  Ereignis 
die  Entstehung  von  Spalthand  -  Spaltfuß  hinreichend  erklären  konnte. 

Einzelbeobachtungen  mit  Eihautverwachsungen  oder  anamnestisch 
möglichen  Noxen  betreffen  in  keinem  Fall  typische  Formen  von  Spalthand 
-  Spaltfuß.  Bei  den  auf  äußere  Ereignisse  zurückführbaren  Extremitäten- 
veränderungen liegen  • —  gewisse  Ähnlichkeiten  mit  Spalthand  -  Spaltfuß 
vorausgesetzt  —  am  ehesten  Übergangsformen  zu  den  peripheren  Glied- 
maßenhypoplasien  vor,  unter  denen  auch  ,,amniogene"  oder  sonstwie 
„exogen"  entstandene  Bildungsfehler  möglich  sind. 

Wenn  auch  Kümmel,  allerdings  im  Jalire  1895,  und  E.  Schwalbe 
im  Jahre  1906  an  die  Möglichkeit  einer  amniogenen  Spalthandentstehung 
geglaubt  haben,  so  darf  darauf  hingewiesen  werden,  daß  bereits  Perthes 
im  Jahre  1902  in  der  ,, Tatsache,  daß  in  der  Mehrzahl  der  Fälle  von  Spalthand 
mehr  als  eine  Extremität  beteiligt"  ist,  ein  Hauptargument  gegenüber  einer 
amniogenen  Theorie  sah.  Der  Chirurg  Perthes,  der  sowohl  Amnionfalten 
als  auch  ein  zu  enges  Amnion  mit  klaren  Argumenten  von  einer  kausal 
genetischen  Rolle  bei  der  Spalthand  -  Spaltfußbildung  ausgeschlossen  hat, 
sah  bereits  in  einer  erbbedingten  Entstehung  ihre  wesentliche  Ursache. 

Eine  krankhafte  Erbveranlagung  und  damit  eine  pathologische  Gen- 
wirkung darf  nach  unserer  heutigen  Kenntnis  trotz  aller  gegenteiligen  Be- 
hauptungsversuche als  einzig  beweisbare  Erklärung  für 
das  Auftreten  der  charakteristischen  Spalthand-  und  Spaltfußbildungen, 
zumindest  in  ihren  typischen  Formen,  Anspruch  auf  bleibende  Gültigkeit 
erheben. 

Dabei  wird  auch  in  jedem  ,, isolierten"  Fall  von  ein-  oder  doppelseitiger 
Spalthand  zunächst  die  Frage  zu  prüfen  sein,  ob  wir  es  nicht  mit  einer 
mutativen  Neuentstehung  der  betreffenden  Mißbildung  zu  tun  haben. 

Während  wir  früher  dazu  neigten,  im  Falle  doppelseitiger  Gliedmaßen- 
mißbildungen eher  an  Erblichkeit  und  bei  einseitigen  Mißbildungen  der 
Gliedmaßen  eher  an  Nichterblichkeit  zu  denken,  hat  die  Beobachtung  von 
Hanhart  (1945)  mit  drei  Angehörigen  einer  Sippe  (von  denen  einer  aus 
einem  weit  entfernten  Zweig  stammt),  gezeigt,  daß  einseitige  Formen  von 
Spalthand  genau  so  gut  erbbedingt  sein  können  wie  doppelseitige. 

Untersucht  man  die  große  Zahl  der  bisher  in  der  Literatur  mitgeteilten 
Familienbeobachtungen  mit  Spalthand  -  Spaltfuß  nach  der  Art  des  in  Frage 
kommenden  Erbgangs,  so  ergibt  sich  aus  den  meisten  Sippenerhebungen 
eine  direkte  Generationsfolge  der  Betroffenen  und  damit  ein  sicherer  An- 
haltspunkt für  einfach  dominante  Vererbung  (s.  Fig.  41). 
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In  den  Sippen  mit  Überspringen  einer  oder  mehrerer  Generationen 
oder  in  solchen  mit  Hand-  und  Fußspalten  in  weiter  entfernten  Neben- 
linien darf  mit  einer  geringeren  Penetranz  der  sog.  schwachen  Gene  gerech- 
net werden,  bei  denen  es  mit  geringerer  Regelmäßigkeit  zu  einer  Mani- 
festierung des  pathologischen  Gens  kommt.  Entsprechend  den  Befunden 
bei  vielen  Erbkrankheiten  und  namentlich  auch  bei  vielen  anderen  Miß- 
bildungen mit  entwicklungslabileren  Genen  als  Ursache,  wird  man  deshalb 
auch  in  Spalthand  -  Spaltfußsippen  mit  nur  wenigen,  entfernter  verwandten 
Angehörigen  unregelmäßig  dominanten  Erbgang  anzu- 
nehmen haben  (s.  Fig.  42). 

Einen  einwandfrei  gesicherten  Fall  von  rezessiv 
erblicher,  typischer  Spalthand  -  Spaltfußbildung 


Fig.  41.  Spalthand  -  Spaltfuß  mit  einfach  dominantem  Erbgang  in  fünf  auf- 
einanderfolgenden Generationen.  Der  dominante  Erbgang  ergibt  sich  besonders 
auch  aus  den  sechs  mißbildeten  Kindern  in  den  drei  Ehen  einer  mißbildeten  Frau 
(IV,  18).  Ein  Ausschnitt  aus  dieser  Sippe  ist  bereits  in  Fig.  19  wiedergegeben  (nach 

Ströee). 

habe  ich  in  der  gesamten  Weltliteratur  bis  heute  , 
nicht  finden  können.  In  keiner  der  mir  zugänglichen  Familien 
mit  mehreren  Trägern  einer  typischen  Spalthand  -  Spaltfuß  in  einer  Gene-  j^, 
ration  (aber  auch  bei  Betroffenen  in  der  weiteren  Sippe)  finden  sich  Angaben 
über  das  sicherste  Zeichen  für  die  Feststellung  eines  rezessiven  Erbgangs  7- 
beim  Menschen,  für  eine  Blutsverwandtschaft  der  Eltern  s 
der  Mißbildeten.  Auch  ,, isolierte"  Fälle  mit  typischer  Spalthand  - 
Spaltfußbildung  bei  Blutsverwandtschaft  der  Eltern  sind  nicht  beschrieben. 

In  mehreren  zusammenfassenden  Darstellungen  der  menschlichen  Glied- 
maßenmißbildungen und  ihrer  Erbpathologie  ist  als  Beispiel  für  eine  mög- 
licherweise rezessive  Vererbung  von  Spalthand  -  Spaltfuß  eine  Famihen-  '^^ 
beobachtung  von  Fetscher  (1922)  angeführt  (Aschner  und  ENGELMAJfN,  ■'■ 
Lange,  Bauer  und  Bode,  Birch- Jensen).  Eine  eingehende  genetische 
Nachprüfung  der  von  Fetscher  aufgestellten  Sippentafel  haben  u.  a.  Göll 
(1940)  und  Hanhart  (1945)  durchgeführt. 

Da  Göll  und  Hanhart  in  der  Deutung  der  Beobachtung  Fetschers 
zu  entgegengesetzter  Auffassung  gekommen  sind,  scheint  eine  eingehendere 
Besprechung  der  Feststellungen  dieses  Autors  auch  deshalb  angebracht, 
weil  in  ihr  zugleich  ein  Beispiel  für  die  häufig  nicht  genügend  kritische 
Auswirkung  genealogischer  Erhebungen  gesehen  werden  kann. 
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Fig.  42,  Sippentafel  einer  Schwc 
seitiger  Spalthand  (nach  Hanhart). 


[■  Familie  mit  unregelmäßig  vererbter  rechts- 
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Der  von  Fetscher  untersuchte  Proband  war  ein  12  jähriger  Knabe 
mit  doppelseitiger,  zweiteiliger  Spalthand  (rechts  waren  nur  Strahl  1  und  5, 
links  Strahl  1  und  die  in  echter  Syndaktylie  verbundenen  Strahlen  4  und  5 
vorhanden)  und  zweiteiligem  Spaltfuß.  In  der  Familie  zeigte  ein  Vetter 
des  Vaters  die  gleichen  Veränderungen. 

Auf  der  von  Göll  nachgezeichneten  Sippentafel  sind  die  Eltern  des 
Probanden  als  Vetter  und  Base  ersten  Grades  (!)  dargestellt.  In  der  Nach- 
zeichnung von  Hanhart  findet  sich  —  wie  in  der  Originalarbeit  von  Fet- 
scher —  kein  Hinweis  auf  Blutsverwandtschaft  der  Eltern. 

Schon  aus  diesem  wesentlichen  Unterschied  mag  die  verschiedene 
Deutung  kommen,  die  Göll  und  Hanhart  der  Sippentafel  von  Fetscher 
gegeben  haben.  Göll  glaubt,  daß  ,, rezessiver  Erbgang  vorliegen  dürfte". 
Hanhart  hält  —  mit  vollem  Recht  —  den  Erbgang  für  unregelmäßig 
dominant. 

K.  H.  Bauer  und  Bode  (1940),  Gates  (1946)  und  Birch- Jensen  (1949) 
glaubten  ebenfalls  an  die  Möglichkeit  einer  rezessiven  Vererbung.  Während 
Gates  formuliert:  ,,This  gene  was  either  recessive  or  possibly  a  dominant 
of  extremely  low  penetrance",  meint  Birch- Jensen  :  ,,However,  the  mani- 
festation  in  the  lateral  line  argues  more  in  favour  of  recessivity  than  of 
dominance." 

In  mehreren  Arbeiten  zum  Thema  Spalthand  -  Spaltfuß  ist  die  Mög- 
lichkeit rezessiver  Vererbung  der  Anomalie  unter  Hinweis  auf  von  Ver- 
SCHUER  diskutiert  worden.  Hierzu  darf  bemerkt  werden,  daß  von  Ver- 
scHUER  im  Abschnitt  „Anomalien  der  Körperformen"  des  Baur-Fischer- 
Lenz  (1940),  unter  Erwähnung  der  bekannten  brasilianischen  Familie  mit 
stummelgliedrigen  Kindern  aus  einer  Onkel-Nichtenehe,  die  von  dem  hollän- 
dischen Arzt  Dr.VERBEEK  untersuchte  Familie  abgebildet  hat,  die  Schwarz- 
weller  (1938)  ausführiich  beschrieben  hat.  Unter  den  acht  Kindern  un- 
auffälliger Eltern  hatten  fünf  graduell  verschiedene  Gliedmaßenfehler,  wie 
Spalthand  -  Spaltfuß,  Aplasie  einzelner  Fuß-  und  Handwurzelknochen,  Fehlen 
von  Hand  oder  Fuß,  Fehlen  von  Röhrenknochen  des  Unterarms  oder  Unter- 
schenkels bis  zur  konisch  zulaufenden  Stummelbildung  des  Oberarms 
(Fig.  43). 

Wie  in  der  brasilianischen  Familie  mit  Gliedmaßenstummeln  nimmt 
VON  Verschuer  völlig  zu  Rechtauch  in  der  Sippe Verbeek-Schwarzwellek 
rezessiven  Erbgang  an.  Es  ist  aber  offensichtlich,  daß  auch  in  der  Sippe 
Verbeek-Schwabzweller  keine  typische  und  ausschließliche  Spalthand- 
Spaltfußbildung,  sondern  eine  tiefer  in  die  gesamte  Extremitätenentwicklung 
eingreifende  erbliche  Störung  vorliegt,  bei  der  es  auch  bei  den  offenbar 
Homozygoten  zu  starken  Manifestationsverschiedenheiten  gekommen  ist. 
Man  wird  deshalb  in  der  Sipp3  Verbeek-Schwarzweller  einen  beson- 
deren, rezessiv  erblichen  Typ  einer  mehr  ungeord- 
neten allgemeinen  Extremitätenentwicklungsstörung 
annehmen  dürfen  und  diese  aus  dem  auf  die  Hände  und  Füße  begrenzten 
Gebiet  Spalthand  -  Spaltfuß  ausscheiden  dürfen. 

In  einem  im  Erbarzt  (1936)  veröffentlichten  Gutachten  hat  von  Ver- 
schuer im  Falle  einer  Monodaktylie  an  allen  vier  Gliedmaßen  mit  fast 
völligem  Schwund  radialer  bzw.  tibialer  Strahlenabschnitte  betont,  daß 
—  bei  negativem  Sippenbefund  —  ,,die  Mißbildung  bei  dem  Probanden 
nicht  durch  äußere  Einflüsse  entstanden  ist".  Zur  Frage  des  Erbgangs 
hat  VON  Verschuer  bei  der  Schwere  der  Mißbildung  auch  an  Rezessivität 
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oder  Polymerie  gedacht.  In  keiner  weiteren  Veröffentlichung  meines  ver- 
ehrten Lehrers  von  Verschuer  findet  sich  aber  eine  Angabe  über  sicher- 
gestellten rezessiven  Erbgang  bei  Spalthand  -  Spaltfuß. 

Die  in  der  Literatur  mitgeteilten  Sippen  mit  dominantem  Erbgang 
von  Spalthand  -  Spaltfuß  hat  zuletzt  Birch- Jensen  zusammengestellt.  Er 
kam  nach  Durchsicht  der  Weltliteratur  bis  1949  —  einschließlich  der  von 
ScHWARzwELLEK  mitgeteilten  Sippe  und  der  von  Schade  zusammengetra- 
genen Fälle  endogener  Gliedmaßendefekte  mit  teilweise  atypischen  Spalt- 


Fig.  43  e 


Fig.  43.  Die  fünf  Geschwister  mit  atypischer  Spalthand  und  tiefer  in  die  Ex- 
tremitätenentwicklung eingreifender   Fußmißbildung   in   der   von   Veebeek  und 
ScKWARZWELLEE  untersuchten  holländischen  Familie. 

bänden  -  Spaltfüßen  auf  die  Zahl  von  55  Sippenbeobachtungen,  die  von 
folgenden  Autoren  stammen: 

Bechet  (1829),  ScouTETTEN  (1858),  Krabbe  (1880),  Anders  (1881), 
Pott  (1884),  Fotherby  (1886),  Anderson  (1886),  Paster  (1886),  Paeker 
und  Robinson  (1887),  Chaleux  (1890),  Goldmann  (1891),  Thomson  (1892), 
Schaefer  (1892),  Bedart  (1892),  Tubby  (1894),  Kümmel  (1895),  Tilanus 
(1896),  Mayer  (1898),  Jayle  und  Jarvis  (1898),  Joachimsthal  (1900), 
Perthes  (1902),  Vogel  (1902),  Lorenz  (1903),  Haim  (1904),  Schultze  (1904), 
Schwalbe  (1906),  Lewis  und  Embleton  (1908),  Pearson  (1908),  Scheffen 
(1911),  Bosshardt  (1916),  Schbobder  (1918),  Fetcher  (1922),  Grote  (1923), 
NiGST  (1927),  Bubger  (1928),  Gobiainowa  (1934),  Drinneberg  (1935),  Savin 
und  SoRSBY  (1935),  Cook  (1935),  Hofmann  (1936),  Kabsch  (1936),  Ströer 
(1936),  Schade  (1937),  Wightman  (1937),  Bailey  (1938),  Liebenam  (1939), 
Hedgekatti  (1939),  Schwarzweller  (1939),  Klages  und  Jacob  (1940), 
Schade  (1940),  Andresen  (1942),  Bindseil  (1942/43),  Stiles  und  Pickard 
(1943),  Hanhart  (1945). 

Zu  diesen  55  Sippenbeobachtungen  (Perthes  und  Hofmann  haben  je 
über  zwei  Familien  berichtet,  während  Anderson  und  Tubby  bis  dahin 
bekannte  Fälle  in  der  später  ausführlich  von  Lewis  und  Embleton  unter- 
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suchten  ,,G-Familie"  mitgeteilt  haben)  dürfen  noch  die  folgenden, 
weiteren  Beobachtungen  zugerechnet  werden: 

1.  Eine  Beobachtung  von  Vernekau  mit  alternierenden  Spalthänden 
und  „Enddefekten"  in  der  gleichen  Familie  (auf  die  K.  H.  Bauer  und  Bode 
verwiesen  haben). 

2.  Eine  von  Gates  erwähnte  englische  Familie  mit  fünf  Fällen  (ein 
männlich,  vier  weiblich)  von  Monodaktylie  in  drei  Generationen  (zit.  in 
Lancet  1,  743  [1908]). 


^        ?  ?  ? 


Fig.  44.  Regelmäßig  dominante  Vererbung  typischer  Spalthand  -  Spaltfußbildimg 
in  zwei  Generationen  (nach  BiRCH- Jensen). 
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Fig.  45.  Unregelmäßig  dominante  Vererbung  von  Spalthand  -  Spaltfuß  (nach 

BiRCH- Jensen). 


3.  Die  spanische  Familie  aus  Pedraza,  über  die  Steiniger  (1934)  be- 
richtet hat.  Nach  der  Abbildung  haben  die  Mutter  und  vier  (zwei  männliche 
und  zwei  weibliche)  von  fünf  Kindern  wechselnde  Spalthände  bis  zur  Scheren- 
form. Nach  Werthemann,  der  die  Abbildung  wiedergegeben  hat,  soll  der 
ältere  der  Knaben  Spaltfüße  haben.  Steiniger  konnte  mir  auf  meine  An- 
frage keine  Einzelheiten  berichten. 

4.  Zwei  von  Mönch  untersuchte  Brüder  ohne  weitere  Famüienangaben. 

5.  Acht  Familienbefunde  mit  typischer  Spalthand,  die  Birch-Jensen 
erheben  konnte.  Unter  diesen  fand  sich  viermal  Spalthand  -  Spaltfuß  in 
mindestens  zwei  aufeinanderfolgenden  Generationen.  Die  Erbverhältnisse 
in  der  Sippe  1  mit  neun  Betroffenen  in  zwei  Generationen  ergeben  sich 
a,us  Fig.  44.  In  der  Sippe  5,  deren  Tafel  in  Fig.  45  wiedergegeben  ist,  fand 
Birch-Jensen  in  zwei  entfernten  Sippenzweigen  einmal  zwei  betroffene 
Töchter  und  einmal  einen  betroffenen  Mann  (Vetter  der  Mutter  der  beiden 
Schwestern). 

6.  Die  anfangs  mitgeteilte,  selbst  untersuchte  Sippe  mit  sieben  Trägern 
unterschiedlicher  Spalthand  -  SpaltfußbUdung  in  drei  Generationen  (vgl. 
Fig.  3-11). 
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7.  Die  beiden  Halbbrüder  mit  Monodaktylie,  von  denen  der  ältere  von 
'Gg.  B.  Gruber  untersucht  worden  ist  (vgl.  Fig.  22). 

Unter  diesen  insgesamt  69  Familien,  deren  Befunde  als  gesicherte 
Unterlage  für  die  in  erster  Linie  erbbedingte  Entstehung  von  Spalthand- 
Spaltfuß  dienen  dürfen,  betrifft  die  Mehrzahl  Beobachtungen  mit  typischen 
Formen  von  Spalthand  -  Spaltfuß. 

Bezeichnet  man  unter  diesen  —  wie  dies  vielfach  bereits  geschehen 
ist  —  die  Formen  mit  zentraler  Spaltung  (der  Finger  und  Zehen  2 — 4)  als 
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Typ  1  und  die  Formen  mit  radialer  bzw.  tibialer  Reduktion  als  Typ  2,  so 
kann  zur  Frage  der  Erblichkeit  dieser  Typen  festgestellt  werden,  daß  es 
sowohl  Familien  mit  beiden  Typen  für  sich  allein  als  auch 
Familien  gibt,  in  denen  beide  Typen  gemeinsam  vorkommen. 

Bei  den  fließenden  Übergängen  in  den  meisten  untersuchten  Familien 
wird  man  nur  schwer  eine  sichere  genetische  Trennung  und  damit  auch 
eine  eindeutige  Erklärung  der  beiden  anatomischen  Typen  durch  ver- 
schiedene Gene  (Heterogenie)  durchführen  können. 

Bei  den  üblichen  Gradverschiedenheiten  der  Spaltentiefe  an  den  Spalt- 
händen und  -füßen  des  gleichen  Menschen  und  auch  bei  der  häufig  anzu- 
treffenden Seitenverschiedenheiten  wird  sich  im  Einzelfall  eine  Erbanalyse 
nur  unter  Hinzuziehung  des  Sippenbefundes  durchführen  lassen.  Die  Frage, 
ob  die  typischen  Formen  von  Spalthand  -  Spaltfuß  generell  erbbedingt 
sind  oder  ob  es  neben  erblichen  auch  nichterbliche  Formen  gibt,  darf  nach 
den  zahlreichen  Familienbefunden  mit  größerer  Wahrscheinlichkeit  für 
generelle  Erbbedingtheit  beantwortet  werden.  Dabei  ist  der  Wahrschein- 
lichkeitsgrad für  generelle  Erbbedingtheit  durch  Sippenbefunde  von  Han- 
hart sowie  von  Potter  und  Nadelhofek  auch  für  einseitige  Spalthand- 
formen und  scheinbarer  atypischer  Bildungen  in  den  letzten  Jahren  größer 
geworden. 

Als  schönes  Beispiel  für  die  Merkmalsvariationen  auch  bei  regelmäßig 
erblichen  Formen  typischer  Spalthand  -  Spaltfußbildung  darf  die  von 
LiEBENAM  (1938)  vollständig  durchgeröntgte  Familie  gelten.  In  dieser 
Familie  wiesen  in  fünf  Generationen  in  direkter  Erbfolge  acht  Personen 
Spaltbildungen  mit  überwiegend  zentraler  Reduktion  auf.  Der  einfach 
dominante  Erbgang  ergibt  sich  aus  der  in  Fig.  46  wiedergegebenen  Sippen- 
tafel. 

Die  Regebnäßigkeit  der  Penetranz  des  pathologischen  Gens  zeigt  sich 
bei  den  einzelnen  Sippenmitgliedern  vor  allem  an  den  Füßen,  die  bei  sämt- 
lichen betroffenen  Personen  in  auffallend  gleichförmiger  Weise  deformiert 
sind.  Alle  Merkmalsträger  besitzen  doppelseitig  Spaltfüße  mit  vorwiegend 
regelmäßiger  Scherenbildung. 

Einmal  war  nur  die  rechte  Hand  atypisch  verändert,  ein  andermal 
waren  beide  Hände  frei  von  der  Mißbildung.  An  den  doppelseitig  betroffenen 
Händen  der  übrigen  Personen  lagen  von  Zweistrahligkeit  über  radiale  Re- 
duktion mit  Zygodaktylie  des  erhaltenen  vierten  und  fünften  Fingers  und 
Vierstrahl igkeit  bis  zu  polydaktyler  Syndaktylie  mit  breiten,  zentralen 
Spaltbildungen  die  Mehrzahl  aller  bei  Spalthand  -  Spaltfuß  möglichen  Varia- 
tionsformen vor  (Fig.  47). 

Trotz  der  Regelmäßigkeit  des  Erbgangs  vermag  aber  der  von  Liebenam 
veröffentlichte  Sippenbefund  mit  dem  wechselhaften  Bild  der  Handabwei- 
chungen in  eindringlicher  Weise  zu  zeigen,  wie  schwierig  bei  Spalthand - 
Spaltfuß  eine  einwandfreie  phänogenetische  Deutung  ist. 

Bei  den  fast  in  jeder  Sippe  mit  Spalthand  -  Spaltfuß  hauptsächlich  im 
Handbereich  anzutreffenden  Manifestationsverschiedenheiten  offensichtlich 
gleicher  Gene  wird  man  erbprognostische  Aussagen  oder  die  Erörterung 
eugenischer  Fragen  in  jedem  einzelnen  Falle  von  den  speziellen  Verände- 
rungen in  der  übrigen  Sippe  abhängig  machen  müssen. 

Wie  groß  die  Variationen  in  der  Manifestierung  von  Genen  sein  können, 
die  auch  —  unterschiedliche  —  Formen  von  Spalthand  -  Spaltfuß  auszu- 
lösen in  der  Lage  sind,  zeigt  die  bereits  erwähnte  Beobachtung  von  Vbrbeek 
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ScHWABZWELLEE,  bei  dem  die  vorgefundenen  Spalthand- Spaltfußbildungen 
offensichtlich  nur  leichtere  Manifestationsformen  einer  mehrfach  in  schweren 
Gliedmaßenhypoplasien  sichtbar  gewordenen  Genwirkung  sind. 

Der  Vergleich  der  in  der  Sipp3  Verbeek-Schwakzweller  vorhan- 
denen schweren  Störungen  der  Gliedmaßenbildung  und  der  noch  stärkeren 
Gliedmaßenhypoplasie  in  der  wiederholt  (u.  a.  von  Köhler  und  von  Ver- 
schuer)  zitierten  brasilianischen  Familie  legt  den  Gedanken  an  die  sog. 
Lenzsche  Regel  nahe.  Fritz  Lenz  hat  schon  vor  Jahren  erkannt,  daß  sich 
die  leichteren  Formen  gleichartiger  Erbkrankheiten  im  allgemeinen  domi- 
nant, die  schweren  dagegen  rezessiv  weitervererben.  Während  es  sich  bei 
den  Trägern  typischer  Spalthand  -  Spaltfußformen  (was  aus  den  Familien 
mit  dominantem  Erbgang  hervorgeht)  um  Heterozygote  handelt, 
dürfen  die  Merkmalsträger  in  der  Sippe  Verbeek-Schwarzwellee  ebensO' 
wie  diejenigen  unter  den  brasilianischen  Geschwistern  als  Homozygote 
angesehen  werden. 

Wü-  wissen  heute  noch  nicht,  wie  die  Homozygoten  aus  der  Verbindung 
zweier  (heterozygoter)  Träger  von  Spalthand  -  Spaltfuß  aussehen.  Ebenso 
sind  aus  der  Sippe  Verbeek-Schwarzweller  und  in  der  brasilianischen 
Familie  keine  Anhaltspunkte  für  das  Sichtbarwerden  einer  Genwirkung 
bei  Heterozygoten  gegeben.  Beiden  Fragen  müssen  wir  deshalb  auch  in 
Zukunft  unsere  besondere  Aufmerksamkeit  widmen. 

Die  Frage,  ob  möglicherweise  auch  Spalthand  -  Spaltfußbildungen  Aus- 
drucksformen einer  mehr  unspezifischen,  pathologischen  Genwnkung  sein 
können,  erhebt  sich  in  den  beiden  von  Schade  untersuchten  (von  Birch- 
Jensen  ebenso  wie  die  von  Schwaezweller  mitgeteilten  Befunde  unter  die 
erblichen  Formen  von  Spalthand  eingereiht)  Familien  mit  zwei  Mitgliedern, 
die  von  einer  unterschiedlichen  Gliedmaßenmißbildung  betroffen  sind. 

Im  Jahre  19.37  hat  Schade  bei  sonst  gesunder  Familie  über  Spalt- 
hand -  Spaltfuß  bei  Vater  und  Sohn  berichtet.  Während  beim  Vater  an  den 
Füßen  eine  typische  Krebsscherenform  und  an  den  Händen  rechts  eine 
radiale  Reduktion  mit  Monodaktylie  und  links  eine  unregelmäßige  Stumpf- 
bildung einer  breitgespaltenen  Hand  vorliegt,  zeigt  der  Sohn  über  das  Bild 
einer  starken  Digitalreduktion  mit  dem  Bilde  einer  Monodaktylie  (nur  an 
der  linken  Hand  sind  zwei  Fingerstrahlen  zu  erkennen)  hinaus  einen  Radius- 
defekt links  mit  Klumphandstellung  und  einen  linksseitigen  Tibiadefekt 
mit  starker  Klumpfußstellung.  Bei  dem  Kind  bestand  außerdem  eine  Be- 
wegungseinschränkung im  rechten  Hüftgelenk,  eine  vermehrte  Wirbelsäulen- 
skoliose und  ein  Schulterblatthochstand. 

Man  wird  in  dieser  Beobachtung  von  Schade  ein  dominantes  Gen 
zugrunde  legen  dürfen,  das  bei  Vater  und  Sohn  zu  unterschiedlicher  Merk- 
malsausprägung (beim  Kind  scheinen  mir  die  Defekte  von  Radius  und 
Tibia  besonders  bemerkenswert)  und  Seitenverschiedenheit  geführt  hat. 

Daß  bei  atypischen  Formen  von  Spalthand,  für  deren  erbbedingte 
Entstehung  Birch-Jensen  keine  Unterlage  beizubringen  können  glaubte^ 
auch  pathologische  Genwkungen  nicht  ohne  Bedeutung  sind,  möchte  ich 
in  folgender  Beobachtung  von  Schade  (1940)  glauben. 

Bei  zwei  Vettern,  die  nur  eine  gemeinsame  Großmutter  haben, 
fanden  sich  unterschiedhche  Verbindungen  der  rechten  Hand.  Wähi'end 
der  eine  eine  atypische  zweiteilige  Spalthand  mit  eng  aneinander  liegenden 
Randstrahlen  und  vollständigem  Fehlen  der  drei  Mittelstrahlen  besitzt 
(auch  die  Handwurzelknochen  sind  unterentwickelt),  und  dieser  Mann 
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außerdem  noch  eine  Thoraxasymmetrie  aufweist,  fehlen  bei  dem  Vetter 
der  erste  bis  fünfte  Finger  fast  vöHig.  Lediglich  ein  kleiner  Daumenrest 
mit  angedeuteter  Endphalanx  und  einem  kleinen  Nagel  ist  vorhanden. 
Die  Mittelhandknochen  zwei  bis  fünf  sind  hypoplastisch. 

Birch-Jensen  hat  unter  seinen  Fällen  von  atypischer  Spalthand  einen 
Familienbefund  wiedergegeben,  bei  dem  der  Träger  einer  linksseitigen 
atypischen  Spalthand  (Sippe  9)  eine  Base  zweiten  Grades  mit  Unterarm- 
hypoplasie  hatte. 

Nach  den  klassischen  Vorstellungen  der  Erbpathologie,  daß  man  nur  in 
gleichartigen  Mißbildungen  innerhalb  einer  Sippe  den  iVusdruck  einer  ge- 
meinsamen Erbveranlagung  sehen  soll,  wird  man  die  zuletzt  mitgeteilten 
Befunde  von  Schade  und  von  Bibch-Jensen  mit  Zurückhaltung  beur- 
teilen. 

Hierzu  darf  bemerkt  werden,  daß  man  noch  vor  15  Jahren  den  von 
Hanhart  erhobenen  Befund  mit  sicher  erblicher  einseitiger,  typischer  Spalt- 
hand noch  für  kaum  möglich  gehalten  hätte.  Inz\«schen  habe  ich  selbst 
(Grebe  1953)  über  Familien  berichten  können,  in  denen  einseitige  Glied- 
maßenmißbildungen auch  mit  tiefergreifenden  Störungen  der  Gesamt- 
entwicklung bis  zu  schweren  Entwicklungsstörungen  im  Bereich  des  Zentral- 
nervensystems verbunden  sein  können. 

Man  wird  deshalb  in  Zukunft  auch  den  atypischen  Formen  von  Spalt- 
hand und  den  im  Sippenkreis  solcher  Spaltenträger  vorhandenen  Miß- 
bildungen im  Bereich  der  Gliedmaßen,  aber  auch  im  Bereich  des  Zentral- 
nervensystems (bis  zu  Cranio-Rachischisis)  und  auch  Verschlußstörungen 
in  anderen  Körperabschnitten  (z.  B.  Lippen- Kiefer -Gaumenspalte)  erhöhte 
Beachtung  schenken  müssen.  Liegen  doch  über  das  Zusammentreffen  von 
Lippen-,  Kiefer-,  Gaumenspalten  und  Gliedraaßenmißbildungen  als  Aus- 
druck gemeinsamer  Genbedingtheit  bereits  gesicherte  Beobachtungen  vor 
(Gg.  B.  Gruber,  Ströer,  von  Verschueb).  Abschließend  zeigen  gerade  die 
Befunde  von  Spalthand  -  Spaltfuß  typischer  und  atypischer  Formen  mit 
anderen  Mißbildungen  der  Gliedmaßen,  aber  auch  in  anderen  körperlichen 
Mißbildungen,  daß  das  wirksame  Prinzip  pathologischer  Genwirkungen  im 
Falle  menschlicher  Mißbildungen  in  seinen  letzten  Ursachen  noch  der  inten- 
siven Erforschung  bedarf. 
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Angeborene  Synostosen 

(Kongenitale  Ankylose,  angeborene  Gelenkaplasie) 
Von  R.  Frh.  von  Oeynhausen,  Verden  a.  d.  Aller 

Unter  einer  angeborenen  Synostose  versteht  man  das  Ausbleiben 
einer  gelenkigen  Verbindung  von  Knochen  an  einer  Stelle,  welche  normaler- 
weise ein  Gelenk  trägt.  Das  Beiwort  angeboren  soll  dabei  bezeichnen, 
daß  es  sich  um  eine  Mißbildung  handelt,  welche  angeboren  ist  und  nicht 
etwa  um  einen  erworbenen  Zustand.  Durch  Krankheit  oder  Verletzung 
können  ähnliche  Bilder  entstehen,  wie  sie  bei  der  angeborenen  Synostose 
zu  finden  sind;  auf  die  Unterscheidungsmöglichkeiten  wird  weiter  unten 
eingegangen  werden. 

Die  Bezeichnung  Synostose  hat  sich  gegenüber  anderen 
Benennungen  wohl  allgemein  durchgesetzt.  Ein  älterer  Ausdruck 
., kongenitale  Ankylose"  ist  nicht  glücklich,  weil  man  mit  dem  Wort  Anky- 
lose eine  Gelenksversteifung  versteht,  welche  einer  früheren  Beweglichkeit 
folgt.  Bei  den  angeborenen  Synostosen  handelt  es  sich  jedoch  darum, 
daß  etwas,  was  beweglich  werden  sollte,  von  vornherein  unbeweglich 
angelegt  wurde  (Hestern).  Auch  die  Bezeichnung  ,,Gelenksaplasie" 
wird  benutzt;  durch  sie  wird  zum  Ausdruck  gebracht,  daß  die  Ausbildung 
eines  Gelenkes  von  vornherein  in  der  Anlage  unterblieben  ist.  Hestern 
ist  der  Ansicht,  daß  dieses  nicht  für  alle  Synostosen  zutrifft,  wie  weiter 
unten  ausgeführt  wird;  er  meint,  daß  zwar  die  häufigste  Form  der 
Synostosenentstehung  in  der  mangelnden  Differenzierung  der  primären 
Gelenksanlage  zu  sehen  ist,  daß  es  aber  bestimmte  Formen  von  Synostosen 
gibt,  bei  welcher  ein  ursprünglich  angelegtes  Gelenk  während  des  Wachs- 
tums wieder  zurückgebildet  wird  und  somit  gewissermaßen  sekundär 
eine  Synostose  entsteht.  Als  physiologisches  Beispiel  wird  auf  die  Ent- 
wicklung des  Kreuzbeins  hingewiesen,  bei  welchem  die  fünf  Kreuzbein- 
wirbel zunächst  entwickelt  und  auch  durch  Bandscheiben  untereinander 
getrennt  werden,  später  jedoch  eine  Verschmelzung  zum  Kreuzbein  ein- 
setzt unter  Ersatz  der  Bandscheiben  durch  Geflechtknochen  — •  lamel- 
lären  Knochen  — ■  Spongiosaknochen  (Schwabe,  Putschar). 

Nur  bei  der  Wirbelsäule  scheinen  jedoch  solche  sekundären  Synostosen 
vorzukommen,  während  für  die  übrigen  Synostosen  die  primäre  Nicht- 
Anlage, die  Aplasie,  die  ,, Differenzierungsstörung"  Ursache  des  Fehlens 
des  Gelenkes  zu  sein  scheint.  Nach  übereinstimmender  Anschauung  ist 
die  Entscheidung  für  die  Anlage  oder  Nichtanlage  der  Gelenke  in  die 
ersten  4 — 8  Embryonalwochen  zu  legen.  Wir  verdanken  Politzer  schöne 
Untersuchungen  über  die  Entstehung  der  Gelenke  zwischen  den  Hand- 
wurzelknochen, sie  sind  von  Pol  in  diesem  Werk  angeführt  und  mit 
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Origiiialabbildungen  von  Politzer  illustriert  worden  (III,  S.  659 ff.). 
Innerhalb  des  Embryonalbindegewebes  bildet  sich  bereits  in  der  4.  Woche 
eine  axiale  Verdichtung,  und  zwar  tritt  diese  Verdichtung  an  der  Basis 
der  Gliedmaßenanlage  zunächst  am  proximalen  Ende  des  Humerus,  eine 
Woche  später  etwa  am  proximalen  Ende  des  Femur  ein.  Dieses  Sklero- 
blastem  bildet  sich  schnell  proximalwärts  und  distalwärts  aus,  ohne  daß 
man  die  einzelnen  Teile  des  Glicdmaßenskelettes  schon  abgrenzen  kann. 
Aus  dem  Blastem  entwickelt  sich  der  sog. Vorknorpel,  und  zwar  in  proximal- 
distaler Reihenfolge.  Zwischen  den  Vorknorpelkernen,  welche  sich  schon 
bald  voneinander  abgrenzen  lassen,  entstehen  zahlreiche  Zwischenschich- 
tungen, die  sog.  Zwischenscheiben  oder  auch  Gelenkscheiben  genannt. 
In  diesem  Bereiche  entwickeln  sich  die  späteren  Gelenke.  Die  Störung 
der  Gelenksentwicklung  hat  man  also  in  diese  Zwischenscheiben  zu  legen 
und  zwar  zu  einem  sehr  frühen  Zeitpunkt,  welcher  schon  in  den  ersten 
4 — 5  Wochen  der  Embryonalentwicklung  liegt. 

Es  wurde  bereits  erwähnt,  daß  die  Differenzierung  von  proximal  nach 
distalwärts  sich  entwickelt.  Es  ist  nun  interessant,  daß  die  großen  proxi- 
malen Gelenke  niemals  der  Aplasie  verfallen,  sondern  nur  die  distalwärts 
gelegenen  Gelenke.  So  gibt  es  keine  Beschreibung  einer  angeborenen 
Synostose  der  Schulter-  und  Hüftgelenke.  Auch  eine  Synostose  des 
Kniegelenkes  ist  nicht  bekannt,  während  eine  solche  des  Ellenbogen- 
gelenkes selten  vorkommt.  Die  distalwärts,  später  entwickelten  Gelenke 
werden  dagegen  bedeutend  häufiger  befallen,  besonders  im  Bereiche  der 
Fuß-  und  Handwurzel. 

Wenn  auch  Kliniker  und  Anatomen  einzelne  augenfällige  Vorkomm- 
nisse angeborener  Synostosen  frühzeitig  beschrieben  haben  (die  Aplasie 
der  Fingergelenke  soll  schon  1852  von  Mercier  beschrieben  worden  sein 
[Pol]),  so  hat  eigentlich  erst  das  Röntgenlicht  die  Häufigkeit  angeborener 
Synostosen  entdecken  lassen. 

Daß  auch  der  Ausfall  großer  Gelenke  von  den  Betroffenen  und  der 
Umgebung  häufig  nicht  bemerkt  und  nicht  selten  zufällig  aus  anderem 
Anlaß  entdeckt  wird,  liegt  an  dem  auffallend  geringen 
Funktionsausfall,  welcher  bei  allen  Autoren  betont  wird  und 
auch  vom  Verfasser  mehrfach  beobachtet  wurde. 

Pake  schildert  eine  Beobachtung  von  doppelseitiger  Synostosis  radio- 
ulnaris,  welche  dem  Träger  und  der  Umgebung  unbekannt  war  und  auch 
bei  der  Musterung  zum  Militär  nicht  auffiel.  Erst  dadurch,  daß  der  junge 
Soldat  die  Gewehrgriffe  nicht  vorschriftsmäßig  ausführte,  wurde  die  Ano- 
mahe  entdeckt.  Auch  der  völlige  Ausfall  des  unteren  Sprunggelenkes, 
der  nach  einer  Verletzung  äußerst  störend  empfunden  wird,  kann  unbemerkt 
bleiben  (eigene  Beobachtung  Fig.  16  u.  17).  Hier  hat  allerdings  die  besondere 
Ausbildung  des  oberen  Sprunggelenkes  zu  einer  gewssen  Anpassung  geführt). 
Bei  den  kleineren  Synostosierungen  im  Bereiche  der  Hand-  und  Fußwurzel 
wd  ein  Funktionsausfall  ebenfalls  nicht  bemerkt.  Auffallend  ist  aber  doch, 
daß  auch  die  vollständige  Blockbildung  von  Handwurzel  und  Mittelhand 
keine  Behinderung  verursachte,  die  dem  Träger  der  Mißbildung  aufgefallen 
wäre  (Fig.  12).  Beim  Fehlen  der  Fingergelenke  ist  der  Funktionsausfall  zwar 
augenfällig  und  wird  bemerkt,  er  spielt  jedoch  praktisch  keine  große  Rolle, 
da  die  Träger  auch  dieser  Mißbildung  relativ  sehr  gut  arbeitsfähig  sind. 
Hierauf  weist  Pol  in  Übereinstimmung  mit  anderen  Autoren  besonders  hin. 
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Wenn  oben  gesagt  wurde,  daß  erst  die  Röntgenuntersuchung  die  Auf- 
deckung der  meisten  angeborenen  Synostosen  ermöglicht,  so  muß  hierzu 
einschränkend  gesagt  werden,  daß  dieses  eigentlich  erst  im  erwachsenen 
Stadium  möglich  ist.  Im  frühen  Kindesalter  ist  das  Röntgenbild  in  dieser 
Hinsicht  noch  völlig  negativ,  da  im  Bereiche  der  späteren  Synostose  Knorpel 
entwickelt  ist  und  so  ein  scheinbarer  Gelenkspalt  besteht,  welcher  histo- 
logisch jedoch  gar  nicht  angelegt  ist.  Erst  sekundär  wird  dann  der  Knorpel 
in  Knochen  umgewandelt  und  auf  die  Weise  wird  die  Synostose  vollständig. 
Diese  Ossifizierung  des  Gelenkraumes  wird  von  Hestern  in  Röntgenskizzen 
dargestellt  (Fig.  1).  Hiernach  ist  es  so,  daß  die  Ossifikation  des  eigentlich 


als  Gelenkraum  vorgesehenen  Gebietes  der  Verknöcherung  der  Epiphysen 
vorausgeht  (Modell  des  angeborenen  steifen  Fingers). 

Im  Zusatn-n3nhang  mit  der  Feststellung,  daß  die  großen  proximalen  Gelenke 
von  einer  angeborenen  Synostose  niemals  betroffen  werden,  sei  hier  kurz  eingegangen 
auf  die  eigenartige  Erkrankung  der  multiplen  angeborenen  Gelenksperre.  Hier 
handelt  es  sich  um  eine  fibröse  Versteifung  der  Gelenke,  wobei  eben  auch  Hüft- 
und  Kniegelenke  betroffen  zu  sein  pflegen,  und  zwar  beide  Gelenke  in  Beugestellung. 
Röntgenologisch  sind  hierbei  die  betroffenen  Gelenke  völlig  normal  (Ode).  Dieses 
Krankheitsbild  ist  sehr  selten,  es  ist  regelmäßig  mit  schweren  Klumpfüßen  ver- 
bunden (Möhr).  Diese  Form  der  Gelenkversteifung  gehört  nicht  zu  dem  hier  be- 
sprochenen Kapitel  und  muß  als  eigenes  Krankheitsbild  angesehen  werden. 

Nicht  dagegen  scheinen  uns  die  Synostosen  im  Bereiche 
der  Wirbelsäule  eine  Sonderstellung  gegenüber  den  übrigen  Syno- 
stosen einzunehmen.  K.  H.  Bauer  sagt  auch  von  dem  KLipPEL-FEiLschen 
Syndrom,  es  handele  sich  hier  um  einen  besonders  sinnfälligen  Sonder- 
fall, der  sich  jedoch  weder  morphogenetisch  noch  ätiologisch  von  den  übrigen 
Synostosen  abhebt.  Auf  die  Wirbelsynostosen  soll  daher  auch  eingegangen 
werden. 

Die  angeborenen  Synostosen  können  an  den  Gliedmaßen  doppelseitig 
oder  einseitig  auftreten.  Symmetrie  ist  nicht  ganz  selten  und  ist  des  öfteren 
beschrieben  worden.  Auch  eigene  Beobachtungen  über  die  symmetrische 
Entwicklung  von  Synostosen  liegen  vor:  Bei  den  Fuß-  und  Handwurzel- 
synostosen  ist  die  Symmetrie  nicht  immer  ganz  gewahrt,  da  auch  bei  Doppel- 
seitigkeit meist  auf  der  einen  Seite  andere  Gruppen  betroffen  sind,  als  auf 
der  anderen.  Uber  symmetrische  Synostosen  im  Bereiche  der  Fuß-  und 
Handwurzel  berichten  Borgnis,  Klatt  und  Gebhardt,  Behr,  F.  Schmidt. 


Fig.  1.    Röntgenologische  Entwicklung   einer   angeborenen   Synostose.  In  früher 
Jugend  ist  noch  nichts  Sicheres  zu  sehen,  da  der  nicht  angelegte  Gelenkspalt  zu- 
nächst durch  Knorpel  angefüllt  ist.  Die  Ossifizierung  dieses  Raumes  erfolgt,  bevor 
die  Epiphysenfugen  endgültig  verknöchern  (nach  MesTEEN). 
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Bei  der  proximalen  Verschmelzung  von  Speiche  und  Elle  (radio-ulnare 
proximale  Synostose)  liegt  nach  Schenk  in  der  Hälfte  der  Fälle  Doppel- 
seitigkeit vor  (Pake.  Gross,  Negrie,  A.  Schmidt,  Verf.).  Die  Versteifung 
des  Ellenbogengelenkes  infolge  der  Verschmelzung  von  Radius  und  Humerus 
scheint  meistens  doppelseitig  aufzutreten  (Frostad,  Billant,  Mouchet). 
Die  Masse  der  Veröffentlichungen  über  angeborene  Synostosen  bezieht  sich 
jedoch  auf  Einzelbeobachtungen,  welche  nicht  symmetrisch  auftraten. 

Ganz  eindeutig  erwiesen  ist  die  Erblichkeit  für  eine  große  An- 
zahl dieser  Synostosen.  Es  bestehen  ganze  Familien  und  Familienstamm- 


? 

u 


Fig.  2.    Stammbaum  eines  Trägers  multipler  angeborener  Synostosen.  Tj'pus 
einer  dominanten  Vererbung  (nach  Brdieczka). 


bäume  von  Menschen,  welche  von  solchen  Synostosen  betroffen  sind.  Hierbei 
muß  bedacht  werden,  daß  die  unauffälligen  Handwoirzel-  und  Fußwurzel- 
synostosen  sicher  häufig  gar  nicht  bekannt  werden  und  vielleicht  schon 
seit  Generationen  in  den  einzelnen  Familien  vorkommen. 

Proximale  radio-ulnare  Synostose :  Böck  berichtet  über  eine  Beobach- 
tung, wo  dieselben  Mißbildungen  bei  Vater,  Großvater  und  bei  einer  Tante 
väterlicherseits  vorlagen.  Abbot  berichtet  über  6  Fälle  in  vier  Generationen, 
ebenso  Siwon  über  Vorkommnisse  dieser  Mißbildung  in  vier  Generationen. 
SoROKiN  berichtet  über  drei  Beobachtungen,  von  denen  zwei  Brüder  waren. 
Mouchet  und  Mitarbeiter  berichten  über  die  angeborene  Synostose  des 
Ellenbogengelenkes  (Humerus-Radius)  bei  Vater  und  Sohn.  Roth  fand  die 
gleiche  Mißbildung  bei  drei  Kindern  einer  Familie.  Familiäres  Vorkommen 
von  Synostosen  im  Bereiche  der  Hand-  und  Fußwurzel  melden  Hayeck, 
Brdiezka  u.  a.  Stammbäume  von  Vererbung  der  Aplasie  von  Fingergelenken 
bringt  Pol  (HI,  S.  678  f.).  Im  Bereiche  der  Wirbelsäule  berichtet  Anton 
über  vier  Fälle  einer  Synostose  des  I.  Halswbels  mit  dem  Hinterhaupte, 
von  denen  je  zwei  einer  Familie  angehörten.  Die  Erblichkeit  beim  Klippel- 
FEiLschen  Syndrom  ist  ebenfalls  bekannt  (Chaoltl). 

Aus  verschiedenen  Gründen  wird  es  sehr  häufig  nicht  möglich  sein, 
der  Frage  des  familiären  Auftretens  zufällig  gefundener  Synostosen  nach- 
zugehen. Immerhin  liegen  auch  einwandfreie  Veröffentlichungen  darüber 
vor,  daß  solche  Mißbildungen  sporadisch  auftreten  können  und  die  erreich- 
bare Famihe  keine  Anzeichen  der  gleichen  oder  ähnlicher  Mißbildung  auf- 
weist (NeoRiE  und  Barge,  eigene  Beobachtung). 
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Die  Hävifigkeit  der  einzelnen  Formen  von  Synostosen  kann 
man  nicht  aus  der  Zahl  der  Veröffenthchungen  ablesen.  Naturgemäß  werden 
die  verborgenen,  unauffälligen,  nicht  zu  Funktionsstörungen  führenden  Syno- 
stosen wesentlich  seltener  entdeckt,  häufig,  sogar  auf  Röntgenbildern  über- 
sehen (eigene  Beobachtung,  Marti),  öfter  auch  wegen  der  Belanglosigkeit 
in  einzelnen  Fällen  nicht  veröffentlicht.  Die  besonders  seltenen  und  ins 
Auge  fallenden  Synostosen  werden  dagegen  relativ  häufiger  veröffentlicht 
werden.  Trotzdem  sei  auf  die  Häufigkeit  unter  diesem  Vorbehalte  eingegangen : 
Wie  schon  oben  gesagt  wurde,  soll  die  Häufigkeit  des  Vorkommens  von 


Fig.  3.    Angeborene  Synostose  des  Ellbogengelenkes.    Humerus  und  Radius  sind 
verschmolzen.  Diese  angeborene  Versteifung  ist  sehr  selten  (nach  SCHRÖDER). 

Synostosen  von  proximal  nach  distal  zunehmen.  Synostosen  der  Schulter-, 
Hüft-  und  Kniegelenke  sind  nicht  bekannt  geworden.  Die  angeborene 
Verschjnelzung  des  Ellenbogengelenkes  (synostosis  humero-radialis)  wird 
als  sehr  selten  bezeichnet.  Frostad  fügt  den  24  in  der  Weltliteratur  auf- 
gefundenen Beobachtungen  fünf  eigene  Fälle  zu  (1940).  Die  synostosis 
radio-carpaUs  (Handgelenk)  scheint  äußerst  selten  zu  sein,  Verf.  fand  sie  nur 
bei  Behr  erwähnt.  Auch  die  Verödung  des  oberen  Sprunggelenkes  scheint 
extrem  selten  zu  sein,  in  der  Literatur  wurde  keine  Veröffentlichung  dieser 
Mißbildung  gefunden,  dagegen  kann  eine  eigene  Beobachtung  gezeigt  werden 
(vgl.  Fig.  15).  Von  den  großen  Gelenken  der  Extremitäten  wird  also  das 
Ellenbogengelenk  relativ  noch  am  häufigsten  befallen,  während  die  Ver- 
steifung der  übrigen  großen  Gelenke  zu  den  Seltenheiten  gehört. 

Die  proximale  Verlötung  von  Speiche  und  Elle  (radio-ulnare  Synostose) 
soll  nach  Gross  erstmals  1793  beschrieben  worden  sein,  wälu^end  Zöllner 
Schilling  1904  die  erste  Beobachtung  nachsagt.  Schenk  zählt  1937  200  ver- 
öffentlichte Beobachtungen  der  Weltliteratur.  Auf  die  gleiche  Zahl  kommt 
Gross  1939.  Die  distale  radio-ulnare  Synostose  scheint  überhaupt  nur  einmal, 
und  zwar  1934  von  Jimma  veröffentlicht  worden  zu  sein.  Ebenso  selten  ist 
die  tibio-fibulare  Synostose  am  proximalen  Ende:  Bahn  veröffenthchte 
eine  Beobachtung,  welcher  eine  eigene  beigefügt  werden  kann  (vgl.  Abb.  14). 
Eine  distale  tibio-fibulare  Synostose  konnte  Verfasser  beobachten,  in  der 
Literatur  scheint  sie  nicht  beschrieben  zu  sein.  Bei  der  Verschmelzung  im 
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Bereiche  der  Hand-  und  Fußwurzcl  scheint  das  große  untere  Sprunggelenk 
auch  relativ  selten  befallen  zu  sein:  Hayeck  bezeichnet  die  Synostosis 
talocalcanea  als  selten.  Hill  zählt  1939  sechs  Fälle  im  Schrifttum  und 
fügt  eine  eigene  Beobachtung  hinzu.  Immerhin  kann  Verfasser  über  zwei 
Beobachtungen  berichten. 

Die  Verschmelzung  der  kleineren  Fußwurzel-  und  Hand^vurzelknochen 
ist  bedeutend  häufiger,  wobei  einzelne  Kombinationen  relativ  selten  sein 


Fig.  -1.  Walter  F.,  20,  39  648/42  (Gö).  Typische  proximale  radio-ulnare  Syno- 
stose. Beugung  und  Streckung  im  Ellenbogengelenk  nicht  behindert,  Drehbewegung 
des  Vorderarmes  völlig  aufgehoben,  Vorderarm  steht  in  Pronationsstellung.  Der 
Funktionsausfall  wird  durch  das  Schultergelenk  so  gut  ausgeglichen,  daß  der  Träger 
dieser  Verschmelzung  den  Funktionsausfall  häufig  übeihaupt  nicht  bemerkt. 

mögen  (z.  B.  wird  die  Verschmelzung  von  Lunatum-Triquetrura  von  Reiss 
als  selten  bezeichnet).  Die  große  Masse  der  Veröffentlichungen  über  Syn- 
ostosen bezieht  sich  jedoch  auf  die  verschiedensten  Synostosen  in  diesen 
Bereichen. 

Synostosen  der  Fingergelenke  gehören  nicht  zu  den  großen  Selten- 
heiten, vgl.  hierzu  das  von  Pol  bearbeitete  Kapitel. 

Die  Verschmelzung  von  Wirbelkörpern  miteinander 
ist  sicher  relativ  häufig,  wird  aber  immer  zufällig  entdeckt.  Jedem  Röntgeno- 
logen  und  Chirurgen  treten  öfter  solche  Befunde  entgegen.  Auch  die  Klippel- 
FEiLsche  Versteifung  der  Halswirbelsäule  ist  häufig  mitgeteilt  worden.  Die 
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Häufigkeit  wird  von  Hellnek  betont,  Ulloa  zählt  1949  hundert  Fälle  der 
Weltliteratur.  Die  Verschmelzung  des  ersten  Halswirbels  mit  dem  Hinter- 
haupt als  isolierte  Synostose  scheint  merkwürdigerweise  auch  häufig  zu 
sein.  KiBALTCH  zählt  34  Fälle  in  der  Literatur  mit  vier  eigenen  Beobach- 
tungen (1939).  Diese  Synostose  wird  an  Lebenden  relativ  sehr  selten  be- 
obachtet, zumal  auf  den  typischen  Röntgenbildern  diese  Verschmelzung 
nicht  erkennbar  ist.  Beim  Lebenden  wird  die  Aufmerksamkeit  erst  erweckt, 


wenn  der  Suboccipitalstich  mißlingt  und  die  Nadel  immer  wieder  'auf  knöcher- 
nen Widerstand  stößt.  So  kommt  es  auch,  daß  die  Veröffentlichungen  aus 
der  Hand  von  Neurologen  stammen  bzw.  aus  der  Feder  von  Pathologen. 
Über  die  Häufigkeit  der  Verschmelzung  des  letzten  Lendenwbelkörpers 
mit  dem  Kreuzbein,  sei  sie  symmetrisch  oder  halbseitig,  braucht  kaum 
etwas  gesagt  werden:  Diese  Synostose  gehört  wohl  zu  den  häufigsten  Assimi- 
lationsstörungen, sie  wd  auch  außerordentlich  häufig  gesehen  und  diagnosti- 
ziei^t,  wegen  ihrer  Landläufigkeit  aber  natürlich  nicht  besonders  im  Schrift- 
tufti  mitgeteilt. 

Ganz  allgemein  darf  man  wohl  sagen,  daß  Synostosen  durchaus  nicht 
zu  den  seltenen  Vorkommnissen  zählen  und  daß  sie  jedem,  welcher  mit 
Röntgenbildern  des  Skelettes  zu  tun  hat,  häufig  in  irgendeiner  Form  be- 
gegnen. Auf  die  praktische  Bedeutung  und  Differentialdiagnose  wd  weiter - 
unten  eingegangen  werden. 


Fig.  5.  Hilde  K.,  3, 
5161  (Nachlaß  Prof. 
Pol).  Proximale  radio- 
ulnare  SjTiostose  beim 
Kind.  Fast  immer  Zu- 


Fig.  6.  E.  R..,  .52,  S892  48  (Gö).  Ange- 
borene Synostose  des  Handgelenkes.  In- 
folge der  abnormen  Belastung  der  restlichen 
Handwurzelgelenke  ist  es  zu  einer  schweren 
Arthrose   im  Bereich    der  Handwurzel  ge- 


fallsbefund. 


kommen. 
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Fig.  7.  Erna  L.,  68,  7483/ 
48  (Gö).  Angeborene  Syno- 
stose des  Handgelenkes. 
Die  Speiche  ist  mit  dem 
Mondbein  und  Naviculare 
verschmolzen.  Die  Verdich- 
tungslinie zum  Multangu- 
lum  und  Capitatum  zeich- 
net das  Ausweichgelenk  an. 
Zufallsbefund. 


Fig.  8.  Adolf  R.,  66,  12600/ 
49  (Gö).  Angeborene  dop- 
pelseitige Synostose  des 
Capitatum  mit  Hamatum. 
Zufallsbefund,  geröntgt  we- 
gen Handgelenksbeschwer- 
den, welche  durch  ,,zu 
lange"  Ulna  mit  schwerer 
Arthrose  bedingt  ist. 
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Fig.  9.  Wilhelm  R.,  39,  80  084/ 
46  (Gö).  Synostose  von  Luna- 
tum und  Triquetrum.  Relativ 
häufig  beschriebene  Hand- 
wurzelsynostose.  Meist  sieht 
man  die  Grenze  zwischen  den 
beiden  verschmolzenen  Kno- 
chen durch  eine  kleine  Kerbe 
auf  der  distalen  Gelenksfläche 
des  gemeinsamen  Knochens 
angedeutet. 


Fig.  10.  Erna  L.,  .58,  7483/48 
(Gö).    Angeborene  Synostose 
von  Lunatum  und  Naviculare 
(andere  Seite  von  Fig.  7). 
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Die  einzelnen  Erscheinungsformen  angeborener 
Synostosen 

A.  Obere  Extremität 

Angeborene  Synostosen  des  S  c  h  u  1 1  e  r  g  e  1  e  n  k  e  s  sind  nicht 
bekannt. 

Die  Versteifung  des  Ellenbogengelenkes  erfolgt  immer 
durch  Verschmelzung  von  Humerus  und  Radius,  während  zwischen  Humerus 
und  Ulna  stets  ein  Gelenkspalt  zu  bleiben  pflegt.  Durch  diese  Synostose  ist 
natürlich  nicht  nur  die  Beweglichkeit  des  eigentlichen  Ellenbogengelenkes 


Fig.  11.    G.  Mehrfache  Synostosen  im  Bereich  der  Handwurzel,  insbesondere 
Blockbildung  zwischen  Lunatum,  Capitatum  und  Hamatum. 

blockiert,  sondern  auch  die  Drehbewegung  des  Vorderarmes.  Der  Winkel, 
in  welchem  die  Versteifung  erfolgt,  ist  nicht  konstant  und  könnte  unter 
Umständen  einmal  eine  operative  Stellungskorrektur  notwendig  machen. 
Nach  den  vorliegenden  Veröffentlichungen  liegt  er  allerdings  meist  um  90 
Grad  herum:  Rahm  maß  bei  den  drei  Beobachtungen  in  einer  Familie 
70  Grad,  80  Grad  und  90  Grad.  Schröter  veröffentlicht  eine  Skizze,  die 
Versteifung  beträgt  hier  etwa  100  Grad  (vgl.  Fig.  .3).  Die  fünf  Beobach- 
tungen von  Frostad  zeigten  einen  Versteifungswinkel  von  etwa  90  Grad, 
während  Gherlibzoni  bei  seiner  Beobachtung  120  Grad  maß.  Über  die 
Stellung  des  Vorderarmes  findet  sich  im  Schrifttum  nicht  viel 
erwähnt.  Bei  Gherlinzonis  Beobachtung  stand  der  Vorderarm  proniert, 
Frostad  erwähnt  eine  Mittelstellung. 
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Diese  Synostose,  die  Versteifung  des  Ellenbogengelenkes  bei  gleich- 
zeitiger Unmöglichkeit,  den  Vorderarm  zu  drehen,  ist  nicht  zu  übersehen 
lind  man  darf  wohl  annehmen,  daß  die  Großzahl  dieser  Fehlbildung  ver- 
öffentlicht worden  ist. 

Die  proximale    radio-ulnare    Synostose    blockiert  das 


Tig.  12.  Gustav  K.,  36,  87  501/47  (Gö).  Synostose  der  gesamten  linken  Hand- 
wurzel und  der  Mittelliandknochen  II — V.  Die  Hand  war  voll  gebrauchsfähig,  die 
_A.nomalie  wurde  zufällig  durch  Röntgenaufnahme  wegen  einer  Quetschung  beim 
Holzverladen  festgestellt.  Auf  der  rechten  Seite  findet  sich  eine  Synostose  der  beiden 
Multangula  und  des  Capitatum  mit  dem  Hamatum. 

■eigentliche  Ellenbogengelenk  nicht,  sondern  lediglich  die  Drehbewegung  des 
Vorderarmes;  sie  wird  merkwürdigerweise  sehr  häufig  übersehen  und  nur 
zufällig  entdeckt.  Hier  verschmelzen  Radius  und  Ulna  im  proximalen  Ab- 
schnitt, jedoch  erstreckt  sich  die  Verschmelzung  nicht  nur  auf  das  Radio- 
ulnargelenk selbst,  sondern  auch  der  oberste  Anteil  der  Schäfte  beider 
Knochen  verschmilzt  miteinander.  Mit  einem  gleichmäßigen,  nach  distal 
gerichteten  runden  Bogen  grenzt  sich  die  Knochenbrücke  ab.  Innerhalb 
des  verschmolzenen  Bereiches  grenzen  sich  die  alten  Knochen  gelegentlich 
noch  durch  narbenartig  verdichtete  Zonen  ab,  wobei  jedoch  die  eigentliche 
Bälkchenzeichnung  durchgehend  ist.  Die  Stellung  des  Vorderarmes  sollte 
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eigentlich  für  die  funktionelle  Wertigkeit  von  Bedeutung  sein,  doch  scheint 
das  nicht  zu  stimmen.  Auch  bei  vollständiger  Pronation  wird  die  Funktion 
soweit  vom  Schultergelenk  übernommen,  daß  die  Versteifung  der  Umgebung 
und  häufig  genug  auch  dem  Träger  selbst  verborgen  bleibt.  Die  Pronations- 
stellung ist  offensichtlich  die  Regel,  nur  einmal  wird  im  Schrifttum  eine 
Supinationsstellung  erwähnt  (Negrik  und  Mitarbeiter).  Diese  Beobachtung 


Fig.  13.  Willi  H.,  47,  3787/51  (Vd).  Synostose  der  Handwurzel  in  zwei  Blocks: 
der  kleinere  umfaßt  das  Lunatum,  Triquetrum  und  Pisiforme,  der  große  alle  übrigen 
Handwurzelknoehen  und  die  Mittelhandknochen  II  und  III. 

ist  insofern  besonders  interessant,  als  bei  doppelseitiger  Verschmelzung  der 
Vorderarmknochen  der  eine  Vorderarm  in  vollständiger  Pronations-,  der 
andere  in  Supinationsstellung  gefunden  wurde. 

Die  distale  radio-ulnare  Synostose  ist  offenbar  außer- 
ordentlich selten.  Jemma  veröffentlicht  eine  solche  Verschmelzung  und 
erwähnt  hierbei,  daß  er  eine  Synostosis  radio-ulnaris  inferior  im  Schrifttum 
nicht  gefunden  habe  (1934). 

Die  Synostosen  im  Bereiche  des  Handgelenkes 
erfolgen  zwischen  Radius  und  Teilen  der  Handwurzel.  Zweifellos  ist  die 
Synostosis  radio-carpalis  außerordentlich  selten.  Rehr  berichtet  von  einer 
solchen  Beobachtung  und  Verfasser  selbst  kann  zwei  Beobachtungen  ver- 
öffentlichen, die  auf  Fig.  6  und  7  dargestellt  sind.  Verschmolzen  sind  hier 
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der  Radius  mit  dem  Mondbein  und  dem  Schiffbein.  Bemerkenswert  ist, 
daß  die  Versteifung  dem  Träger  von  Fig.  7  nicht  bekannt  war.  Das  Röntgen- 
bild zeigt  auch  sehr  schön,  wie  die  Handgelenksfunktion  von  einem  neuen 
Gelenk  übernommen  worden  ist,  dieser  Gelenksverlauf  ist  wie  mit  dem 
Stift  nachgezeichnet,  er  liegt  zwischen  der  ersten  und  zweiten  Handwurzel- 
reihe. 

Im  Bereiche  der  Handwurzel  sind  Synostosen  aller  Grade  denk- 
bar, man  findet  sie  zwischen  zwei  Handwurzelknochen  bis  zur  Verschmelzung- 
der  gesamten  Handwurzel.  Einzelverschmelzungen  sind  beschrieben  worden 
zwischen  Capitatum  und  Hamatum,  Capitatum  und  Multangulum  minus, 
Multangulum  minus  und  Naviculare  und  Lunatum  und  Triquetrum.  Auch 


Fig.  14.    Proximale  Synostose  von  Tibia  und  Fibula  (nach  Rahm).  Diese  Ver- 
schmelzung ist  immer  ein  Zufallsbefund,  da  irgendein  Funktionsausfall  nicht  besteht. 
Im  Schrifttum  nur  einmal  beschrieben  (eine  eigene  Beobachtvmg). 

Verschmelzungen  der  2.  Handwurzelreihe  mit  einzelnen  oder  mehreren 
Mittelhandknochen  sind  bekannt  geworden.  Verhältnismäßig  am  häufigsten 
scheint  die  Verschmelzung  von  Lunatum  und  Triquetrum  zu  sein.  Ahrens, 
welcher  selbst  vier  solcher  Beobachtungen  veröffentlicht,  weist  darauf  hin, 
daß  diese  Verschmelzung  wahrscheinlich  wesentlich  häufiger  vorliegt,  als 
nach  den  Veröffentlichungen  anzunehmen  ist.  Alle  vier  Beobachtungen, 
welche  aus  5000  Röntgenaufnahmen  der  Handwurzel  herausgesucht  wurden, 
betreffen  Zufallsbefunde,  die  Betroffenen  wußten  von  ihrer  Veränderung 
nichts. 

Die  Verschmelzung  der  Mittelhandknochen  mit  einzelnen  Teilen  der 
Handwurzel  wurde  schon  erwähnt.  Bezüglich  der  Versteifungen  von  Finger- 
gelenken sei  auf  das  von  Pol  bearbeitete  Kapitel  ver^viesen. 
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B.  Untere  Extremität 

Angeborene  Synostosen  der  Hüft-  und  Kniegelenke  sind  nicht  beliannt 
geworden.  Die  erste  Verschmelzung  begegnet  uns  zwischen  dem  proxi- 
malen Schienbein  — Wadenbeingelenk  (proximale  tibio- 
fibulare  Synostose).  Diese  Synostose  ist  nicht  häufig,  Rahm  veröffentlichte 
1924  eine  solche  Beobachtung,  der  eine  eigene  Beobachtung  beigefügt  werden 


Fig.    1.5.    Heinz    K.,    13,    79  812/36    (Gö).    Doppelseitige   Verödung   des  oberen 
Sprunggelenkes,  auf  beiden  Seiten  in  Spitzfußstellung.    Sehr  seltene,  bisher  noch 
nicht  beschriebene  Synostose.   Man  erkennt,  daß  die  Verschmelzungsstelle  bereits 
knöchern  durchgebaut  ist,  bevor  die  Wachstumsfugen  geschlossen  sind. 

kann,  welche  ganz  gleiche  Verhältnisse  gegenüber  der  von  Rahm  gegebenen 
Strichzeichnung  ergibt  (Fig.  14).  Eine  distale  tibio-fibulare 
Synostose  ist  bisher  nicht  bekannt  geworden,  theoretisch  dürfte  es 
sie  aber  geben.  Die  Synostosen  zwischen  Schienbein  und  Wadenbein  ver- 
ursachen funktionell  keinerlei  Ausfälle  und  werden  daher  nur  zufällig  ent- 
deckt. 

Zu  den  größten  Seltenheiten  scheint  auch  die  Verschmelzung  des 
oberen  Sprunggelenkes  zu  gehören  (talo-tibiale  Synostose). 
Verfasser  kann  hierzu  nur  eine  eigene  Beobachtung  mitteilen.  Es  handelt 
sich  um  einen  13jährigen  Jungen,  welcher  wegen  starker  Hohlfußbildung 
zur  Klinik  kam.  Röntgenologisch  findet  sich  eine  doppelseitige  Verschmelzung 
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des  Sprungbeines  mit  dem  Schienbein,  wobei  auf  beiden  Seiten  im  Bereiche 
des  eigentlich  vorgesehenen  Gelenkspaltes  lediglich  eine  geringe  Knochen- 
verdichtung zu  sehen  ist  (Kontur  der  Talusbegrenzung  angedeutet).  Auf 
beiden  Seiten  steht  das  Sprungbein  in  starker  Beugestellung,  das  heißt  in 
starker  Senkung  des  Vorfußes.  Der  Ausgleich  dieser  Spitzfußstellung  er- 
folgte im  Stehen  eben  bis  zum  rechten  Winkel  durch  entsprechendes  Nach- 


Fig.  16.  Elisabeth  v.  G.,  32,  80  307/46  (Gö).  Typische  Synostosis  talo-calcanea. 
Mit  dem  Block  verschmolzen  das  Cuboid.  Zufallsbefund  bei  einer  Fußgelenks- 
verstauchung. Vater  und  zwei  Geschwister  konnten  auf  Synostosen  durchunter- 
sucht werden,  das  Ergebnis  war  negativ.  Auf  der  anderen  Seite  besteht  eine  abnorme 
Gelenksbildung  sowohl  am  oberen  wie  am  unteren  Sprunggelenk. 

geben  der  Fußwurzelgelenke.  Das  untere  Sprunggelenk  war  auf  beiden 
Seiten  völlig  frei  und  fimktionell  normal.  Dieser  Befund  ist  ein  Beispiel  dafür, 
daß  operative  Stellungskorrekturen  in  besonderen  Fällen  von  angeborenen 
Synostosen  angezeigt  sein  können  (Fig.  15). 

Als  nächstes  Gelenk  kommt  das  untere  Sprunggelenk, 
also  das  Gelenk  zwischen  Sprungbein  und  Fersenbein  in  Betracht.  Auch 
diese  Synostose  ist  offenbar  nicht  häufig,  wie  die  ziemlich  spärlichen  Berichte 
im  Schrifttum  zeigen.  Die  seitliche  Beweglichkeit  des  Fuß^s  muß  durch  diese 
Synostose  theoretisch  aufgehoben  sein,  doch  zeigen  zwei  Beobachtungen, 
daß  das  obere  Sprunggelenk  einen  Teil  der  Funktion  des  unteren  übernehmen 
kann.  Während  Behr  bei  seiner  Beobachtung  beschreibt,  daß  der  Fuß  im 
oberen  Sprunggelenk  wie  in  einem  eisernen  Scharnier  eingespannt  ist,  eine 
seitliche  Beweglichkeit,  Heben  des  äußeren  und  inneren  Fußrandes  also 
nicht  möglich  ist,  berichtet  Korvin  bei  seinem  Fall,  daß  das  obere  Sprung- 

58  Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  1 
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gelenk  kompensatorisch  die  Beweglichkeit  des  unteren  übernommen  habe. 
Hier  ist  ganz  besonders  interessant  die  Beobachtung  des  Verf .s :  ]Man  kann 
schon  auf  dem  Röntgenbild  ablesen,  daß  noch  eine  seitliche  Beweglichkeit 
im  oberen  Sprunggelenke  möglich  ist  (vgl.  Fig.  16  u.  17).  Die  Verschmelzung 
von  Sprung-  und  Fersenbein  kann  doppelseitig  oder  einseitig  sein,  es  können 
auch  zusätzlich  Fuß^Mirzelknochen  mit  dem  Block  verschmelzen.  Korvin 
beschreibt  eine  einseitige  Synostosis  talo-calcanea.  während  die  Fälle  von 
Behe  und  Klatt  und  Mitarbeitern  symmetrische  Verschmelzungen  auf- 
wiesen. Bei  Klatt  und  Mitarbeitern  waren  außerdem  das  ^Xaviculare  und 


Fig.  17.    Elisabeth    v.    G.,    32,    80  307  47    (Gö).    Gleiche   Beobachtung,    wie  in 
Fig.  16  gezeigt.  Das  obere  Sprunggelenk  ist  nicht  als  Scharnier  ausgebildet,  vielmehr 
sind  auch  seitliche  Bewegungen  möglich.   Hierdurch  wird  der  Funktionsausfall  des 
unteren  Sprunggelenkes  teilweise  wettgemacht. 

das  Cuboid  mit  dem  Block  verschmolzen.  Die  eigenen  zwei  Beobachtungen 
des  Verf.s  betreffen  einmal  ein  symmetrisches  Vorkommen,  einmal  eine  ein- 
seitige Synostose.  Bei  dieser  einseitigen  Synostose  ist  außerdem  das  Cuboid 
mit  dem  Block  verschmolzen.  Die  andere  Seite  war  im  übrigen  auch  miß- 
bildet, man  sieht  eine  abnorme  Formung  des  oberen  und  unteren  Sprung- 
gelenkes. 

Die   Verschmelzung   von    Sprungbein    und    K  a  h  n  b  e  i  n 
(Synostosis  talo-naviculare)  ist  sicher  bedeutend  häufiger,  als  sie  im  Schrift- 
tum festzustellen  ist.  Hill  zählte  1939  sechs  Veröffentlichungen  im  Schrift- 
tum. Es  ist  anzunehmen,  daß  diese  Verschmelzung  sehr  häufig  auch  auf  den 
Röntgenbildern  übersehen  wird,  da  Überschneidungen  bei  sonst  nicht  ver- 
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änderter  Form  die  röntgenologische  Diagnose  erschweren.  KHnische  Er- 
scheinungen hat  diese  Verschmelzung  nicht. 

Verschmelzungen  einzelner  Fuß^Yurzelknochen  mit  den  Basen  der 
Mittelfußknochen  kommen  in  gleicher  Weise  vor,  wie  sie  bereits  bei  der 
Hand  erwähnt  wurden.  Klatt  und  Mitarbeiter  veröffentlichen  einen  Befund, 
bei  welchem  die  Cuneiformia  mit  den  Basen  der  ersten  drei  Mittelfußknochen 
verschmolzen  sind,  und  zwar  symmetrisch  auf  beiden  Seiten.  Die  Ver- 
schmelzung der  Zehengelenke  ist  zusammen  mit  den  Versteifungen  der 
Fingergelenke  anderenorts  beschi'ieben  (Pol,  s.  d.). 


Fig.  18.  Angeborene  Synostose  des  ersten  und  zweiten  Halswirbels  mit  Quer- 
fortsätzen und  Dornfortsätzen.    46  jähriger  Mann  (Beobachtung  von  H.  Bohlig). 

Weitere  Synostose  C  6/7. 

C.  Synostosen  im  Bereiche  der  Wirbelsäule 

Über  die  wahre  Häufigkeit  von  W  i  r  b  e  1  s  y  n  o  s  t  o  s  e  n  wrd  man 
schwer  urteilen  können,  da  die  einfache  Verschmelzung  zweier  oder  dreier 
Wirbelkörper  unter  Umständen  keinerlei  klinische  Erscheinungen  macht 
und  der  zufälligen  Entdeckung  überlassen  bleibt.  Dieses  gilt  auch  für  die 
zuerst  zu  besprechende  Verschmelzung  des  I.  Halswirbels  mit  dem  Hinter- 
haupt. Diese  Synostose  entdeckte  man  hauptsächlich  daran,  daß  der  aus 
irgendeiner  Indikation  heraus  geplante  Suboccipitalstich  nicht  gelang  und 
die  Nadel  immer  wieder  auf  knöcherenen  Widerstand  stieß.  Inzwischen 
sind  etwa  .30 — 35  Veröffentlichungen  über  diese  Synostose  erfolgt.  Auch 
röntgenologisch  wird  diese  Veränderung  übersehen,  wenn  nicht  das  Hinter- 
haupt-Atlasgelenk aus  irgendeinem  Grunde  durch  eine  technisch  besondere 
Röntgenaufnahme  dargestellt  wird.  Die  Träger  dieser  Synostose  haben  keine 
Beschwerden  und  auch  keine  Erscheinungen. 

Im  Bereiche  der  H  a  1  s  w  i  r  b  e  1  s  ä  u  1  e  ist  am  bekanntesten  die 
Synostose  aller  oder  doch  einer  großen  Zahl  von  HalsAvirbelkörpern,  bekannt 

.58* 
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als  sog.  IvLippEL-FErLsches  Syndrom.  Wir  möchten  uns  der  Ansicht  von 
K.  H.  Bauer  anschließen,  daß  es  sich  bei  dieser  Erkrankung  nicht  um  eine 
selbständige  Deformität  handelt,  sondern  um  einen  besonders  sinnfälligen 
Sonderfall,  der  sich  weder  morphogenetisch  noch  ätiologisch  völlig  von  den 
übrigen  Synostosen  abhebt.  Die  KLippEL-FEiLsche  Erkrankung  ist  besonders 
augenfällig  und  wird  daher  eigentlich  immer  diagnostiziert.  Infolgedessen 


Fig.  19.  Erna  H.,  17  798  53  (Vd).  Angeborene  Synostose  des  zweiten  und  dritten 
Halswirbel körpers  einschließlich  der  Querfortsätze  und  Dornfortsätze.  Zufalls- 
befund. Die  Verschmelzung  einzelner  Wirbelkörper  macht  im  allgemeinen  keine 
Funktionsausfälle,  kann  aber  infolge  vermehrter  Beanspruchung  der  übrigen 
Segmente  zu  einem  verfrühten  Verschleiß  derselben  führen. 

ist  die  Zahl  der  Veröffentlichungen  auch  nicht  gering.  Die  von  dieser  Miß- 
bildung befallenen  Menschen  sehen  aus,  als  ob  sie  überhaupt  keinen  Hals 
hätten  (Hellnek).  Weitere  Merkmale  sind  ein  niedriger  Haaransatz  (auch 
im  Nacken:  Herzog),  und  eine  schmerzlose  Bewegungseinschränkung  von 
Hals  und  Kopf.  Die  Verbindung  mit  anderen  Mißbildungen  im  Bereiche 
der  Wü'belsäule  oder  auch  des  sonstigen  Körpers  wird  beim  Klippel-Feil- 
schen  Syndrom  öfter  beschrieben.  Besonders  ist  liier  die  Spina  bifida  zu 
nennen,  ferner  Rippenanonialien  und  weitere  Mißbildungen  besonders  im 
Bereiche  der  Wirbelsäule.  Von  neurologischer  Seite  wird  darauf  hinge\\"iesen, 
daß  häufig  neurologische  Symptome  durch  die  Verschmelzung  der  Hals- 
wirbelkörper ausgelöst  werden  (Bucv  und  Mitarbeiter).  Auf  die  familiäre 
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Anlage  der  Deformität  wird  von  zahlreichen  Autoren  hingewiesen.  Die 
Veröffentlichung  von  Klippel  und  Feil  mit  der  Beschreibung  dieser  Miß- 
bildung datiert  von  1912  (Chaou  1). 

Während  die  Synostose  des  Hinterhauptes  mit  dem  ersten  Halswirbel 
immerhin  einige  Dutzend  Male  beschrieben  worden  ist,  scheint  die  Ver- 
schmelzung des  1.  und  2.  Halswirbels  äußerst  selten  zu  sein.   Im  älteren 


Fig.  20.  Rudolt  D.,  27,  5207/.31  (Vd).  Angeborene  Synostose  der  Lendenwirbel- 
körper 3/4  und  5.  Im  Seitenbild  sieht  man  gut,  daß  die  Verschmelzung  auf  der  ven- 
tralen Seite  vollkommen  ist,  während  im  dorsalen  Bereiche  noch  Reste  von  Band- 
scheibengewebe vorhanden  sind.  Infolgedessen  hat  der  Gesamtblock  eine  leichte,  ent- 
sprechende Keilform.   Die  Lendenlordose  des  Patienten  ist  ausgeglichen. 

Sclirifttum  gibt  es  einige  anatomische  Veröffentlichungen  (Grimme,  Maca- 
listee. Smith),  eine  einseitige  Verschmelzung  beschreibt  Hayek.  Eindrucks- 
volle Röntgenbilder  einer  Verschmelzung  von  Atlas  und  Epistropheus  ver- 
öffentlicht Bohlig.  Es  handelt  sich  um  einen  46  jährigen  Mann,  der  einen 
auffällig  kurzen  Hals  hatte  und  bei  dem  die  Beweglichkeit  der  Halswirbel- 
säule besonders  für  die  Drehbewegungen  stark  eingeschränkt  war.  Röntgeno- 
logisch sind  verschmolzen  die  Wirbelkörper  zu  einem  festen  Block,  ferner 
sind  auch  die  Bögen  und  Dornfortsätze  vollständig  verschmolzen  unter 
Freilassung  einer  etwa  erbsengroßen  rundlichen  Knochenlücke  für  den 
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Austritt  des  2.  Interspinalnerven.  Synostosen  des  2.  und  3.  Halswirbels 
sind  einige  Male  veröffentlicht  worden.  Verf.  verfügt  über  zwei  Beobach- 
tungen (Fig.  19). 

Verschmelzungen  einzelner  Wirbelkörper  kommen  im  übrigen  relativ 
selten  zur  Beobachtung,  sie  kommen  in  allen  Wirbelsäulenabschnitten  vor. 
Am  häufigsten  werden  sie  noch  erkannt,  wenn  sie  mit  WirbeLkörpermiß- 
bildungen  verbunden  sind,  besonders  mit  der  Ausbildung  seithcher  oder 


Fig.  21.  Rudolf  D.,  27,  5207/51  (Vd).  Aufsichtsbild  der  in  Fig.  20  gezeigten 
Synostose.  In  dieser  Ebene  imponiert  der  Befund  lediglieh  in  einer  starken  Ver- 
schmälerung  der  Zwisehenwirbelräume,  die  Synostose  ist  nicht  sicher  zu  diagnosti- 
zieren. Bemerkenswert  ist  aber  für  den  Kenner,  daß  spondylarthrotische  Randzacken- 
bildungen fehlen. 

dorsaler  Halbwirbel.  Die  Wirbelsäulenachse  weicht  dann  grob  ab,  die 
Verbildung  wird  schon  klinisch  erkannt  und  röntgenologisch  dann  genauer 
analysiert.  Bei  der  einfachen  angeborenen  Verschmelzung  zweier  Wirbel- 
körper sind  klinische  Erscheinungen  nicht  feststellbar,  obwohl  meist  eine 
geringe  Keilform  des  Blockes  festzustellen  ist:  Fast  immer  ist  es  so,  daß 
der  ventrale  Teil  der  Wirbelkörper  knöchern  fest  verschmolzen  ist,  während 
im  dorsalen  Abschnitt  sich  noch  Reste  der  Bandscheiben  vorfinden.  Die 
Höhe  des  Blockes  entspricht  jedoch  im  Verschmelzungsbereiche  nur  der 
Höhe  der  Wirbelkörper  ohne  Bandscheibe,  während  bei  teilweiser  Erhaltung 
der  Bandscheibe  an  diesen  Stellen  die  Höhe  des  Bandscheibengewebes  hinzu- 
kommt (Hellner).  Wenn  drei  Wirbelkörper  miteinander  verschmelzen  und  je- 
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weils  ein  Teil  der  Bandscheibe  im  dorsalen  Anteil  erhalten  bleibt,  so  ergibt  sich 
eine  noch  größere  Keilform  und  Achsenabwinklung,  welche  unter  Umständen 
schon  klinische  Erscheinungen  macht  (Fig.  20  und  21). 

Ganz  besonders  von  Variationen  und  Fehlbildungen  betroffen  ist  der 
Ubergang  der  Lendenwirbelsäule  zum  Kreuzbein.  Relativ  sehr  häufig  wird 
der  5.  Lendenwirbel  durch  Synostosierung  in  das  Kreuzbein  einbezogen. 
Meist  sind  nur  die  Querfortsätze  verschmolzen  (einseitig  oder  doppelseitig), 
während  der  Wirbelkörper  selbst  noch  durch  eine  normal  entwickelte  Band- 
scheibe vom  Kreuzbein  abgesetzt  ist.  Es  kommen  aber  auch  vollständige 
Verschmelzungen  vor.  Selten  scheint  die  isolierte  Verschmelzung  nur  des 
Wirbelkörpers  zu  sein  unter  Freilassung  der  Querfortsätze. 

Umgekehrt  kommt,  wenn  auch  seltener,  in  diesem  Bereiche  das  Aus- 
bleiben der  normalen  Synostosierung  des  Kreuzbeines  vor.  Hier  ist  am 
meisten  betroffen  der  erste  Kreuzwirbel,  welcher  sich  selbständig  machen 
kann  und  ,,lumbalisiert"  wird;  er  hat  dann  das  Aussehen  eines  6.  Lenden- 
wirbels. 

Die  angeborenen  Synostosen  haben  nicht  allein  wissenschaftliches 
Interesse,  sie  haben  vielmehr  auch  praktische  Bedeutung.  Bei  der  relativen 
Häufigkeit  angeborener  Synostosen  ist  es  notwendig,  daß  ein  Gutachter  die 
Unterscheidung  von  erworbenen  Verschmelzungen  und  angeborenen  Zu- 
ständen beherrscht.  Es  kommt  doch  vor,  daß  einwandfrei  angeborene  Zu- 
stände als  unfallbedingt  angesehen  und  entsprechend  beurteilt  werden.  Eine 
unfallmäßig  oder  durch  entzündliche  Vorgänge  entstandene  Synostose  kann 
im  Spätstadium  eine  große  Ähnlichkeit  mit  einer  erworbenen  Synostose 
bekommen.  Auf  diese  Dinge  hat  unter  anderem  Hellner  hingewiesen.  Die 
wesentlichen  Merkmale  des  Angeborenseins  von  Knochenverschmelzungen 
sind: 

1.  Allen  angeborenen  Synostosen  ist  gemeinsam  ein  relativ  auffallend 
geringer  Funktionsausfall. 

2.  Bei  angeborenen  Synostosen  gibt  es  keine  Substanzverluste;  ledig- 
lich die  Gewebsmasse  fehlt,  welche  den  nicht  knöcherenen  Teil 
des  Gelenkes  ausmachen  würde,  wenn  das  Gelenk  angelegt  wäre. 
Im  Bereiche  der  Wirbelsäule  fehlt  das  an  Substanz,  was  die  normale 
Bandscheibe  darstellen  würde. 

3.  Fast  immer  ist  das  fehlende  Gelenk  bei  der  angeborenen  Synostose 
durch  einen  feinen  Verdichtungsstrich,  die  Verlötungsstelle,  zu  sehen. 
Im  übrigen  fehlen  jedoch  typischerweise  alle  Narbenbildungen  im 
Knochen,  insbesondere  ist  die  Bälkchenzeichnung  zart  (besonders 
im  Gegensatz  zu  überstandenen  entzündlichen  Veränderungen,  wo 
die  Bälkchenzeichnung  immer  vergröbert  und  verplumpt  ist).  Die 
Anordnung  der  Knochenbälkchen  entspricht  der  Statik  des  gemein- 
samen Knochenblocks. 

4.  Da  Gelenkknorpel  bzw.  Bandscheiben  im  knöchern  verschmolzenen 
Teil  gar  nicht  angelegt  sind,  kann  es  auch  nicht  zu  Osteophyten- 
bildungen  kommen.  Die  Begrenzung  des  Knochenblocks  an  seinen 
Kanten  ist  daher  glatt.  Dieses  ist  besonders  eindrucksvoll  im  Be- 
reiche der  Wirbelsäule,  wo  es  z.  B.  nach  völligem  Einsturz  einer 
Bandscheibe  auch  zu  einer  knöchernen  Verschmelzung  kommen 
kann;  immer  sieht  man  hier  jedoch  im  Bereiche  der  Verschmelzungs- 
stelle erhebliche  Osteophytenbildung. 
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5.  Überstandene,  ausgeheilte  Tuberkulosen  hinterlassen  meist  einmal 
einen  gewissen  Substanzverlust,  ferner  eine  Störung  des  Knochen- 
bälkchengewebes. 

6.  An  den  Gliedmaßen  kann  die  häufige  Doppelseitigkeit  der  an- 
geborenen Synostosenbildung  oft  weiter  führen;  so  kann  bei  Hand- 
wurzelverschmelzungen das  Eöntgenbild  der  andei-en  Seite  unter 
Umständen  die  Diagnose  stützen.  Der  negative  Ausfall  der  Kontroll- 
aufnahme allerdings  ist  nicht  verwertbar. 

Wenn  man  als  Gutachter  bei  vorgefundenen  Verschmelzungen 
nur  daran  denkt,  wird  man  im  allgemeinen  die  Differentialdiagnose 
stellen  können;  im  Zweifelsfalle  sollte  man  zur  Begutachtung  auf 
diesem  Gebiet  besonders  Erfahrene  heranziehen. 
Bezüglich  der  Behandlung  spielen  die  angeborenen  Synostosen, 
wie  bereits  ausgeführt  w'urde,  keine  große  Rolle,  nur  sehr  selten  ist 
bei  gewissenhafter  Prüfung  die  Indikation  zum  Eingreifen  gegeben. 
Selbst  bei  der  Radio-ulnaren  Synostose  mit  völliger  Aufhebung  der 
Drehbewegung  des  Vorderarmes  sollte  man  sich  einen  Eingriff  sehr 
reiflich  überlegen,  wenn  die  Funktion  des  Armes  einigermaßen 
gesichert  ist.  Die  Tatsache,  daß  man  einen  Eingriff  oder  eine 
Operation  technisch  durchführen  kann,  berechtigt  noch  nicht  zu 
ihrer  Vornahme. 


Literatur 

Abbol:  zil.  iHu-li  Bock  Ii. 

Ahreiner:  Liber  zwei  seltene  Fälle  von  aiigeboreiiei-  Celenks(nif<iilo!<e.  Bruns  Bcilr.  klin. 
Chir.  65.  462  (1909). 

Anton,        Uber  die  Bedeiitunp  der  Synostose  des  1.  Halswirbels  niil  dem  11  inlerhauple 

bei  der  Epilepsie.    Dtsch.  Zselir.  !Servenhk.  89,  2  (1926). 
Arens,  W.:  L^ber  die  anf^eborene  Si/noslose  zwischen  dem  Os  triqiielnim  und  dem  Os 

luiKiliim.   Forlschr.  Bönigenslr.  73.  772  (1950). 
Asclnier,  B.,  u.  G.  Eng'elnianiT:  Ko)isliliiliiinsp(il]ivlogie  //;  der  Orthopädie.  Sprin'j,er 

192S. 

Austin,  Frank  H.:  Sijmph(d(ni!:isunis  mit  Synostose  von   Tars(dicn.    Radiology  56, 
SS2  (1951). 

Baiseli,  B.:  Die  congenit.  radio-uhiai-e  Synoslo.^e.  Zschr.  orthop.  Chir.  31.  46(1913). 
Bartsch:  zit.  nach  Boekh. 

Bauer,  K.  K.,  u.  W.Bode:  Erlipiithologie  des  Stützpewebes  beim  Menschen,  in:  llandb. 

d.  Erbbioloiiic  d.  .Menschen  Bd.  3.    Springer,  1940. 
Behr,  F,:  Cber  eine  s\immetrische  Si/nostose  der  Hand-  and  Ea ßwurzclhriochen .  Arch. 

orthop.  i  nfallchir.  32,  12  (1933). 
Bertoletji:  Über  die  pathologische  Kraniosynoslosis.   Radial,  med.  13.  736  (1926). 
Biesalski:   Angebor,   u.  erwarb.   Supinationsbehinderang  im   Eilhogengelenk.  Zschr. 

Orthopäd.  Chir.  25.  805  (1907). 
Bischofsberiier,  ('.:  Partielle  Synosto.'icn  von  Wirbelkörpern  als  besonderes  Endbild  der 

,lu\'enilen  Kyphose.    Arch.  orthop.  Unfallchir.  44.  72  (1949). 
Blechsehniidf,  E.:  Über  die  Eukalisalion  der  embryonalen  Gelenke.  Zschr.  Naturforsch. 

20.  72  (1947). 

Blenoke,  H.:  Ein  .seltener  Eall  von  Synoslosis  lalona\'icidaris.    Zschr.  orthup.  Chir. 
47.  594  (1926). 

Bhinienthal:    Über  hereditäre  angeborene  doppelseitige  Supinationsstörung  des  Ell- 

bugengele)}kes.    Zschr.  orthop.  Chir.  12,  181  (1904). 
Boekh,  CA.:  Über  kongenitale  Synostosen  zwischen  Radius  und  l  liui.   Dtsch.  Zschr. 

Chir.  213,  225  (1929). 
Bohliff,  H.:  Ankylose  des  AÜunto-Epistrophealgelenkes.   Forlschr.  Röntgenstr.  Sl,  216 

(1954).  (Hier  weitere  Lit.) 


Literatur 


915 


Rohlis',  H.,  II.  E.  Sieuion:  Aiikylose  s'on  Alias  und  Episiropheus.   Zschr.  Orlhop.  S5, 
231  (1004). 

Böhm,  M.:  Der  fötaJc  Fuß.    Z.schr.  orlhop.  Chir.  J7,  362  (1932). 

ßillaiit,  Diifour       Thibouniery:  Ein  Fall  ron  doppehcitijrer  angeborener  Sijnoslo.'ie 

ilex  Elleuhogena.    Bull.  Soc.  frc.  electrotlienip.  20.  23S  (193S). 
Borg'gTeve:  Si/))oslo.siti  talonaviculari.s.   Zschr.  orlhop.  Chir.  61,  3S3  (1934). 
Borg'iiis,  Ct.:  Sijinmetri.'iche  FußwurzeLsynostose.   Zschr.  Orlhop.  81.  620  (19'>2). 
Brdiezka,  G.:  Vererhhare  und  angeborene  multiple  Syiwslosej)  an  zahlreichen  (jelenken 

der  oberen  und  unteren  Exlremiläten.   F'ortsclir.  Böntgenstr.  .j8,  22S  (1938). 
Buoy,  Paul  C,  a.  H.Ritohey:  Kongenitale  M ißbddung  im  Zusanuneiduing  mit  d. 

K  l  i  p  p  e  l  -  F  e  i  l.   J.  Neu?-üsiirg.  4,  476  (1947). 
rhasin,  A.:  Synostosis  radioulnaris  superior  congen.    Zschr.  orlhop.  Chir.  56,  353 

11932). 

Cross,  A.  R.:  Angeborene  radioulnare  Synostose.  Amer.  J.  Dis.  Child.  58.  1259  (1939). 
Cvril.  H.Chambers:  Die  angeborenen  Anonitdien  der  Fußwurzel.  Brit.  J.  Badiol.  23, 
580  (1950). 

Bawson:  .1  congenital  deforuiitij  of  llie  forearm  and  its  operative  treatment.  Bril.  Med. 

J.  5.  Okt.  1912,  S.833. 
Uietz:  Ein  Fall  von  angebor.  \' erwach. ■^un^  von  Badius  u.  Ulna.   Nederland.  Tydschr. 

voor  Geneesk.  23.  7.  1910.  (Bef.  in:  Zschr.  orlhop.  Chir.  27,  361  [1911]). 

—  Die  radiouliiare  Syno.sto,ie  u.w.   Forlschr.  Böntgenstr.  16,  22  (1910). 
Faiiffhänel,  M.:  Ein  Fall  von  angeborener  Ankylose  des  Ellenbogengeleid^es.  Zbl.  Gyn. 

77.  1993  (1955).  (Hier  weitere  Lil.) 
Felländer,  Mac:   Ein  Vorkommnis  von  distaler  Badio-Ulnar-Gelenksijnoslose.  Acta 

orthop.  Scand.  19,  411  (1950). 
Frank,  Adolf:  Über  Humero-Radicdsynoslose.   Beitr.  path.  Anal.  99,  242  (1937). 
Frostad,  H.:  Angeborene  Ankylcjse  des  Ellenbogengeleid^es.    Acta  orthop.  Scand.  11, 

296  (1940). 

FutfazzoJa,  Fr.:  Die  patholosische  Schädelsynoslase.   Pediatr.  prat.  S.  Paulo  16,  493 
(1941). 

(Tiherliiizoni,  G.:  Angeborene  Elleitbogeiuinki/lose.   Cliir.  org.  movim,  Bologna  26,  162 
(1940). 

Glaessiier,  Paul:  Angeborene  Verwaclisun'j,cn  von  Badius  und  Ulna.  Jb.  Ordiop.  Berlin 
1910. 

—  Uber  angeborene  Verbildungen  im  Bereich  der  oberen  E.vlremität.    Dtsch.  Med. 
\V.schr.  1911,  2324. 

Göb,  Alb,:  Beitrag  zur  Fehlbildung  der  Wirbelsäule.   Zschr.  Orthop.  78,  535  (1949). 

Goerlich,  M.:  Über  einige  R(uliusmißbddiingen.   Beitr.  klin.  Chir.  59.  421  (1908). 

Grashey,  R.:  Handwurzelsynoslose.   Böntgenpra.ris  10.  50  ( 1938). 

Hayek,  Walter:  Synostosis  lalonavicularis.   Z.ulir.  orthop.  Chir.  60.  231  (1933). 

Heihier,  H.:  W'irbelsynostosen.    Arch.  orthop.  Unfallcliir.  44.  1  (1949). 

Herschel,  H.,  u.  J.  R.  von  Rönnen:  Das  Vorkonnueu  der  Synostosis  ccdcaneo-navi- 

cularis  beim  Pes  valgus  contractus.    J.  Bojie  Sarg.  32  A,  280  (1950). 
Herzog,  W.:  Beitrag  zum  K  l  i  p  p  el  -  F  e  i  l  .sehen  Syndrom.  Med.  Klin.  1949,  1221 . 
Hill.  Th.:  Synostosis  talo-navicuhwis.   Böntgenpra.ris  11,  567  (1939). 
Jenuna,  Guisepjse:  Ein  Fall  von  Synostosis  radiouln.  inf.  congen..  ref.  Zbl.  Böntgenstr. 

19.  246. 

Joaoliimsthal:  Zm-  Kasuistik  der  angeboi-enen  \'erwachsung  der  Vorderarmknochen  in 

ihrem  pro.i  iiiuden  Abschnill.    Charite-Annal.  34.  738  (1910). 
Kadelbaeh,  Götz:  Ein  Beitrag  zu  den  Fußwurzelsynostosen.  Arch.  ordiop.  U nfallchir. 

4(1.  363  (1940). 

Kibaltohitek.  W.  P.:  Bönlgenanatom.  Beobachtungen  id)er  Synostosis  adanlo-occipitalis 

des  Men.schen  /russ.),  ref.:  Zbl.  Böntgenstr.  31,  517. 
Kienböck:  Die  radio-ulnare  Syncjslo.se.  Fort.schr.  Böntgenstr.  15.  93  (1910). 
Klapp,  B.,  u.  W.  Gebhard:  Sijimnelri.sche  Synoslo.seidrildung  ati  Hand  und  Fuß.  Zschr. 

ordiop.  81.  637  (1952). 
Kleine,  H.  0.:  Sacralisation  douloureuse  oder  Diskushernie?  Zbl.  Gyn.  75,  1089  ( 1953). 
Kniepkamp.  W.:  Os  capilatum  secundariutu  und  Synostosis  Iriquelro-lunala  im  Bönlgen- 

bild  der  menschlichen  Hand.    Arch.  ordiop.  Unfallchir.  28,  460  (1930). 
Kohlbach,  W.:  Gelenksbildunn  im  Körper  der  ersten  Rippe.   Böntgenpraxis  12,  396 

(1940). 

Köhler,  A.:  Grenzen  der  ISorinalenlPath.  im  Röntgenbild.   Leipzig  1943. 
Korviu,  Helmut:  Coalitio  laloccdcanea.   Zschr.  orthop.  Chir.  60,  105  (1934). 


916  Kapitel  VII 

KregiiiiSfer:  Ein  Fall  co»  hcredilärer.  roii'^milaler  doppelseitiger  Sipiostose  heider  Vorder- 

annkiuiclien  an  der  proximalen  Epiphy.se.   Zsehr.  ortliop.  Chir.  28,  66(1011). 
Lanse.  M.:  Erhhiolo^ie  der  aiigehoreiien  Körperfelder.   Slutigart  1935. 
Leger,  W.:  Beobachlwig  einer  angeborenen  Synostose  zsvisehen  Midtunguluni  minus 

and  Melaearpale  2.   Zschr.  Orthop.  87,  70  (1955). 
Lieblein:  Zur  Kasuistik  u.  Aetiologie  der  angeborenen  Verwachsung  der  \'orderarm- 

k-nachen.    Zschr.  orthop.  Chir.  24.  J62  (1909). 
Maas,  H.:  Die  kongenitale  Vorderarm-Sijnostose.  Dtsch.  Med.  Wschr.  1913,  704. 
Maass,  H.:  Uber  mechanische  Störungen  des  Knoche7nvachstums.    VircJi.  Arch  163 

185  (1901). 

Marcer,  E.:  Angeborene  Wirbelsynostosen.   Arch.  ital.  chir.  52.  802  (1938). 
Marti,  Theo:   Ein  interessanter  Fall  von  Navicjdare  hipartitum  und  accessorischen 
Ilaiultviirzelknochen.    Sdnveiz.  med.  Wschr.  1944,  960. 

—  Ein  interessanter  F(dJ  einer  Ilandwurzelsipiostose.  Schweiz,  med.  Wschr.  1945.  700. 

—  Uber  das  Os  centrale  carpi.    Schweiz,  med.  W.^chr.  1950.  280. 

—  Weiterer  Beilrag  z.  Studium  der  llandwurzelvarietäten.  Schweiz,  med.  Wsclir.  1950, 
1229;  desgl.  1947.  890. 

Melchior:  Zur  Kenntnis  der  kongenit.  Vorderarm-Sipwstoscn.    Berlin,  klin.  WscJir. 
1912.  1659. 

Mestern,  J.:  Erbliche  Aplasie  der  I nterphalangeaJgelenke.  ( Erbliche  PJialan.rsijnostosen ) ■ 
Zschr.  orthop.  Chir.  61.  421  (1934). 

—  Formalgenetisclie  Bemerkungen  zur  Frage  der  Gelenkaplasien  und  der  kongenitalen 
Synostosen.   Zschr.  inn.  Med.  5,  675  (1950). 

Mouchet,  Albert:  Synostose  radio-cubltale  congenitale.  Ann.  de  med.  et  chirurg.  Infant. 

14.  398  (1913).'  Ref.:  Zbl.  Chir.  1913  11.  477. 
Mouchet,  Alb.,  et  Souis  Saint  Pierre:  Kongenitcd-hereditäre  Ankylose  bd.  Ellenbogen. 

Res',  orthop.  Paris  18.  210  (1931). 
Müller,  W.:   Die  angeborenen   Fehlbildungen  der  menschlichen  Hand.  (Literatur! ) 

Leipzig  1937. 

Müller,  N.:  Behandlungsergebnisse  der  multiplen  angeborenen  Gelenkstarre.  Scln\'eiz. 

med.  Wschr.  1950.  1269. 
Negue  et  Barge:  Ein  Fall  von  angeborener  proximcder  radioulnarer  Synostose.  Rev. 

orthop.  Paris  22,  678  (1935). 
Neiß,  A.:  Doppelseitige  Synostose  zwischen  dem  Os  multangulum  minus  und  dem  Os 

capitatum.   Fortschr.  Höntgenstr.  82,  6  (1955). 
Neustadt,  Ernst:  Sipwstosis  radioulnaris  congen.    Arch.  orthop.  Unfcdlchir.  31,  250 

(1932). 

Ode,  A.M.:  Congenitale  ..Me.senchymatose"  als  Ursache  der  angeborenen  multiplen 

Gelenkstarre.    Dlsch.  Gesdh.dienst  1950,  1263. 
Orel,  Herbert:  Kleine  Beiträge  zur  Vererbungswissenschaft.   IV.  Mitteilung.  (Radio- 

Ulnarsynosto.se. )   Zschr.  Konstit.lehre  14.  347  (1928). 
Palag'i:  Sulla  sinostosi  radioulnare  superiore.  Arch.  di  ortopedia  XXIV,  H.  4  (1907). 
Pare,  .1.:  Ein  Fall  von  Synostosis  radioulnar.  duplex.  Ned.  tschr.  geneesk.  1947.  97—99. 
Partsch,  Fritz:  Beitrag  zum  Kratdd,eitsbild  der  kongen.  Halswirbelsynostose  ( Kurzhals). 

Arch.  orthop.  Unfallchir.  24,  199  (1926). 
Pervis,  J.:  Kongenitale  Ankylose  und  knöcherne  Verschmelzung  der  Phalangen.  Rev. 

orthop.  Paris  19.  628  (1932). 
Pollnow       Levy,  Dohrn:  Angebrjr.  Verwachsungen  von  Radius  und  Ulna.  Berlin. 

klin.  Wschr.' 1911.  Nr.  10.^427. 
Preiser:  Angeborene  doppelseitige  Supination.sstörung  des  Ellbogens.    Münch.  Med. 

W.schr.  1910.  1035. 

Rahm,  Hans:  Die  tibiofihulare  Synostose.   Zschr.  orthop.  Chir.  43,  64  (1924). 
Reiß,  Jos.:  Über  angeborene  Synostosen  zwischen  Lunatum  und  Triquetrum.  Röntgen- 

pra.ris  8.  716  (1936). 
Romanus,  Ragnar:  Ein  Fall  von  angeborener  Ankylose  im  Ellenbogengelenk.  Ada 

orthop.  Scand.  4.  291  (1933). 
Roth,  Paul  Bernard:  Kongen.  Synostose  d.  Humerus  u.  Radius  bei  3  Kindern  einer 

Familie.   Ref.:  Zbl.  Röntgenstr.  2,  26. 
Schenck,  Samuel  George:  Einseitige  radio-ulnare  Synostose.   Amer.  J.  Diss.  ChUd. 

53.  128  (1937). 

Schmidt,  A.:  Ein  Beitrag  zur  kongen.  radio-ulnaren  Synostose.    Dtscli.  Zschr.  Chir. 
205,  326  (1927). 


Literatur 


917 


Schmidt.  F.:  Uber  eine  sijmmelriscJie  Syiwslosis  calcaneo-ntwicuJaris  hei  gleiclizeiligem 

Klumpliohlfuß.    Ärch'.  orthop.  Uufail-Chir.  30.  289  (1931). 
van  Sohrk'h,  F.  (i,:  Die  Wirbelblockbildinig.   Zschr.  orthop.  Chir.  .57,  35  (1932). 
Sehröder.  C.  H.:  Familiäre  kougeuitale  Synostosen.  Zsclir.  orthop.  Chir.  57.  580  (1932). 
Schwarzweller,  F.:  Ein  Beilrag  zur  Genese  und  Systenialik  der  Cliediuaßenbildungen. 

Arch.  orthop.  Unfall-Chir.  39,  400  (1938). 
—  Die  erbl.  Aplasie  der  huerphalangealgelenke  und  ilire  Bezielningen  zu  den  Glied- 

maßeuaplasien.   Anh.  orthop.  Unfall-Chir.  40.  84  (1939). 
Shoiil,  Melvin  J.,  u.  M.  Ritvo:  A7;;;.  u.  röntgenologische  Manifestationen  des  Klippel- 

f  e  i  l  -  Syndroms.   Amer.  J.  Roentgenol.  68,  369  (1952). 
Siwon:        nach  ßoekh. 

Sowkm,  F.F.:  Zur  Frage  der  Synostosis  radio-ulnaris.  Acta  radiol.  Stackholm  17, 
191  (1936). 

UUoa,  M.  G.,  u.  Th.  F.  Goiida:  K  l  i  p  p  e  l  -  F  e  i  l  -  Syndrom.  Plastic.  Surg.,  Balti- 
more 4.  109  (1949). 

Watterott,  Adolf:  Congenitale  radio-ulnare  Synostose.   Med.  Diss.  Bonn  1931. 

Werthemaiin,  A.:  Handbuch  Path.  Ai7at.  9/VI.  Die  Entwicklungsstörungen  der  Ex- 
tremitäten. (Hier  auch  weitere  Lit.) 

Wilkie:  Congenit.  radio-ulnar  synostosis.   Brit.  J.  surg.  1,  Nr.  3  (1910). 

Zöllner,  W.:  Luxationsfraktur  in  einem  Ellbogengelenk  bei  kongenit.  radio-ulnarer 
Synostose.   Mschr.  Unfallhk.  52,  232  (1949). 


Die  „intrauterinen  Frakturen  und 
Pseudarthrosen" 


Von  Karl-Günter  Eysholdt,  Göttingen 

Der  Name  „angeborene"  bzw.  „intrauterine  Frakturen  und  Pseud- 
arthrosen"  hat  sich  aus  dem  18.  und  19.  Jahrhundert  bis  in  unsere  Tage 
erhalten  und  bezeichnet  eine  Reihe  von  Knochenverbikhmgen,  deren  Her- 
kunft ursprünglich  auf  einen  Knochenbrueh  während  des  Fetallebens  zurück- 
geführt Avurde.  Oft  schloß  man  aus  winkligen  Gliedmaßenknickungen  auf 
eine  länger  zurückliegende  Fraktur,  die  intrauterin  in  Fehlstellung  verheilt 
sei,  oft  traf  man  ,, Knochenfragmente"  mit  konisch  zugespitzten  Knochen- 
enden und  mehr  oder  weniger  großem  , .Defekt"  und  glaubte,  einen  intraute- 
rinen, nicht  geheilten  Knochenbruch,  eine  angeborene  Pseudarthrose" 
vor  sich  zu  haben.  Fand  sich  dazu  noch  eine  eingezogene  ,, Narbe"  oder 
,, Wunde"  der  darüberliegenden  Haut,  schien  die  traumatische  Genese  dieses 
„intrauterinen  komplizierten  Knochenbruches"  gesichert  (Fig.  1). 

Zur  Vorgeschichte  wußte  die  Mutter  eines  so  fehlgebildeten  Kindes 
meist  auch  Gewalteinwirkung  auf  den  schwangeren  Leib  vom  leichten  Stoß 
an  der  Bettkante  bis  zum  Sturz  aus  dem  Fenster  anzugeben.  Verletzungen 
mit  Bauchdecken-  und  Uterusperforation  jedoch  gehören  im  Sclirifttum 
zu  den  ausgesprochenen  Seltenheiten.  Fand  auch  meist  das  menschhche 
Bedürfnis  nach  Kenntnis  eines  Kausalzusammenhanges  in  solchem  ,, Unfall" 
der  Schwangeren  Befriedigung,  so  gab  es  doch  auch  nicht  wenige  Fälle, 
bei  denen  Traumen  in  der  Vorgeschichte  völlig  fehlten,  so  daß  sogar  Heb- 
ammen oder  die  Mütter  selbst  bezichtigt  wurden,  bei  der  Geburt  vorsätz- 
lich oder  fahrlässig  solche  Brüche  verursacht  zu  haben.  So  erlangten  die 
,, intrauterinen  Frakturen"  in  der  ersten  Hälfte  des  19.  Jahrhunderts  auch 
forensische  Bedeutung  und  nur  das  Wissen  des  Gerichtsarztes  um  Art  und 
AVesen  solcher  Verbildung  konnte  die  Hebamme  oder  die  Mutter  vor  un- 
schuldiger Verurteilung  retten  (Ollivier). 

Aber  nicht  allein  bei  der  Geburt  vorhandene  oder  ,, verheilte"  Knochen- 
zusammenhangstrennungen bezeichnete  man  als  intrauterine  Fraktur, 
Froelich  zählte  auch  Knochenbrüche  der  unteren  Gliedmaßen  im  Säuglings- 
alter zu  diesem  Krankheitsbild,  bei  welchen  auf  Grund  ihrer  absolut  schlech- 
ten Heilungstendenz  auf  eine  örtliche  Vorschädigung  in  utero  geschlossen 
werden  mußte.  So  hat  sich  für  die  „angeborenen  Verbiegungen  des  Unter- 
schenkels" (Grus  varum  congenitum)  und  ihren  Folgezustand,  die  schwer 
heilbare  Pseudarthrose  bis  in  die  jüngste  Zeit  der  Name  ,, angeborene  Schien- 
beinpseudarthrose"  erhalten. 

1)  Aus  der  Chirurgischen  Universitätsklinik  Göttingen  (Direktor:  Prof.  Dr. 
Hans  Hellnee). 
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Systematische  Forschungen  auf  dem  Gebiete  der  Mißbildungen  ergaben, 
daß  das  Erscheinungsbild  der  sogen,  angeborenen  Knochenbrüche  durch 
ganz  verschiedenartige  Ursachen  bewirkt  werden  kann.  So  lösten  sich  aus 
dem  Formenkreis  der  ..intrauterinen  Frakturen"  z.  B.  die  Geburtsfrakturen, 
die  Osteogenesis  imperfecta,  die  teilweisen  Knochendefekte,  die  Hypoplasien 
und  Aplasien  sowie  die  Dysostosis  cleido-cranialis,  die  mit  Schlüsselbein- 


Fig.  1.  Abbildiuig  eines    Beinbruches  im  Mutterleibe"  aus  dem  Jahre  1801. 
Deformierung,  Verkürzung,  , .Hautwunde"  und  Zahndefekt. 
(Beobachtung  des  Hofmedicus  Sach.se.) 

hypoplasie  oder  teilweisem  Fehlen  der  Clavicula  den  Verdacht  einer  intra- 
uterinen Beschädigung  erwecken  könnte.  So  ist  es  zu  verstehen,  wenn  im 
neuzeitlichen  Schrifttum  die  Diagnose  ,, intrauterine  Fraktur"  —  außer  im 
Zusammenhang  mit  dem  Grus  varum  congenitum  und  seinen  Folgen  — 
kaum  mehr  gestellt  wd. 

Am  ehesten  verdienen  diejenigen  Beobachtungen  mit  dem  Namen 
,. intrauterine  Frakturen"  belehnt  zu  werden,  bei  welchen  nachweislich 
der  Knochenbruch  beim  Fetus  intrauterin  durch 
Bauchdecken  und  Uterus  durchbohrende  Gewalt 
hervorgerufen  \\iirde.  Die  ersten  Veröffenthchungen  solcher  Fälle  machten 
d'  Olttrepont,  Löwenhakdt  und  Czajewski.  Sie  wurden  1857  von  Gurlt 
erneut  mitgeteilt. 
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Kapitel  VII 


Im  ersten  Fall  (d'OuTbeponi')  handelt  es  sieh  um  eine  Unterbauchschußveilet- 
zung  einer  „hochschwangeren  Frau"  (bei  GurlT  Fall  1),  die  sich  danach  noch  in 
ihr  Zimmer  schleppen  konnte.  Unmittelbar  darauf  wurde  ein  totes  Kind  mit  durch- 
schossenem Kopf  und  zerstörtem  Gehirn  geboren.  Die  Mutter  verblutete  unter  der 
Geburt. 

Günstiger  war  der  Ausgang  bei  Löwenhardts  Mitteilung  (bei  GuRLT  Fall  2), 
bei  welcher  die  Mutter  mit  dem  Leben  davonkam.  Sie  erlitt  im  siebenten  Schwanger- 
schaftsmonat eine  den  Leib  perforierende  Sensenverletzung.  Vier  Stunden  später 
wurde  eine  tote  Frucht  geboren,  mit  tiefer,  ein  Hinterhauptbein  durchdringender, 
scharfrandiger  Wunde. 

Ein  ähnliches  Schicksal  hatte  CZAJEW.SKIS  Beobachtung  (bei  GuRLT  Fall  3). 
Eine  Frau  im  fünften  Schwangerschaftsmonat  stürzte  in  eine  Heugabel,  welche  die 
Bavichdecken  durchbohrte.  Zwei  Tage  später  wurde  eine  tote  Frucht  mit  Stichwunde 
am  unteren  Schulterblattwinkel  geboren.  Die  Frau  überstand  eine  folgende  Bauch- 
fellentzündung und  Kotfistel. 

Verletzungen  dieser  Art  sind  selten  und  beanspruchen  vorwiegend 
klinisches  und  forensisches  Interesse.  Bezüglich  ihrer  Entstehung  gibt  es 
kaum  Zweifel,  in  der  Regel  sind  es  Unfälle  oder  kriminelle  Handlungen, 
durch  welche  sie  herbeigeführt  werden. 

Bei  allen  anderen  stumpfen  Bauchverletzungen,  als  deren  Folge  ,, in- 
trauterine Frakturen"  angegeben  werden,  ist  immer  eine  sehr  kritische 
Prüfung  der  Umstände  am  Platze.  Dank  der  geschützten  Lage  des  Fetus 
im  Fruchtwasser  wird  er  nur  in  solchen  Fällen  von  ungemindert  einwirkender 
Gewalt  erreicht,  in  denen  ein  fester  Gegenstand  schlagartig  die  Bauch- 
decken tief  eindrücken  und  die  Frucht  auf  der  festen  Unterlage  der  Becken- 
knochen erreichen  kann.  Zwischen  dem  ,, Hammer"  der  einwirkenden  Ge- 
walt und  dem  ,, Amboß"  der  Beckenknochen  kann  eine  sonst  normal  angelegte 
Frucht  schwere  Schädigungen  erleiden,  wenn  die  Umstände  ein  Ausweichen 
nicht  erlauben.  Eine  solche  Gewalt  hinterläßt  aber  auch  deutliche 
V e r 1 e t z u n g s z e i c h e n  auf  den  Bauchdecken  der 
SchAvangeren  und  wird  in  der  Regel  zu  verfrühter 
Niederkunft  führen.  Daß  hierbei  besonders  der  große  kugel- 
förmige Kopf  und  weniger  die  Gliedmaßen  von  direkter  Gewalt  getroffen 
werden,  ist  verständlich,  da  letztere  leichter  ausweichen  können. 

Die  Erklärung  kindlicher  Verbildungen  als  ,,Contrecoupwirkung"  bei  harten 
Stößen  auf  den  mütterlichen  Körper  hat  eingehenderen  Untersuchungen  nicht  stand- 
halten können  (Sperling).  Das  Fruchtwasser  wirkt  in  solchen  Fälleii  als  so  aus- 
gezeichneter Stoßdämpfer,  daß  ,,Contrecoupverletzungen"  der  Frucht  am  knöchernen 
Becken  der  Mutter  nur  bei  sonstigen  zugleich  bestehenden  Anomalien  denkbar  sind. 

Betrachtet  man  die  Beobachtungen  des  Schrifttums  unter  diesem 
Gesichtswinkel,  so  sind  Mitteilungen  intrauteriner  Knochenverletzungen, 
die  mit  Wahrscheinlichkeit  auf  solche  Entstehung  zurückgeführt  werden 
können,  ebenfalls  spärlich.  Viele  lassen  sich  wegen  unvollständiger  Angaben 
nicht  mehr  sicher  einordnen. 

Die  Beobachtung  AlberTS  1829,  welche  GuRLT  als  Fall  23  aufführt,  scheint 
in  diesem  Sinne  zu  deuten  zu  sein.  Acht  Tage  vor  Ablauf  der  Schwangerschaftszeit 
stürzte  eine  22  jährige  ,, blödsinnige"  Frau  mit  dem  Leib  auf  einen  Grenzstein.  Die 
Wucht  des  Falles  wurde  durch  eine  Tracht  Gras,  die  sie  auf  dem  Rücken  trug,  noch 
erhöht.  Bei  dem  Aufprall  vernahm  sie  ein  ,, Krachen"  im  Leib.  Einige  Stunden 
später  .setzten  Wehen  ein.  Nach  Geburt  des  Kopfes  der  Frucht  erlag  die  Mutter  einer 
uterinen  Blutung.  Das  Kind  wurde  tot  geboren  und  wies  außer  einer  Zerreißung 
der  Scheitelbeinverbindung  mit  freiliegender  Hirnmasse  eine  Schädeldachimpres- 
sion auf. 

ScHNUHRs  Mitteilung  aus  dem  Jahre  1834  (bei  Gublt  Fall  21)  macht 
bezüglich  der  verfrühten  Niederkunft  eine  Ausnahme: 
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Eine  Frau  stürzte  im  achten  Schwangeischaftsmonat  mit  dem  Leib  auf  den 
scharfen  Rand  eines  Holzkübels.  Sie  fühlte  starken  Schmerz  und  wurde  ohnmächtig. 
Blutungen  aus  der  Scheide  versiegten  unter  Essigumschlägen.  Ein  roter  schmerz- 
hafter Streifen  kennzeichnete  die  Verletzungsstelle  der  Mutter.  47  Tage  nach  dem 
Unfall  erfolgte  Spontangeburt  des  Kindes,  das  einen  „sternförmigen  Eindruck' '  am 
rechten  Stirnbein  aufwies.  Nach  drei  Monaten  war  diese  Erscheinung  nicht  mehr 
sichtbar. 

Bei  der  Entscheidimg,  ob  ein  überlebendes  Kind  intrauterin  einen 
Knochenbruch  durch  äußere  Gewalt  erlitt,  ist  auch  die  ungestörte 
Heilung  des  Bruches  von  Bedeutung.  Jede  ver- 
zögerte Knochenneubildung  und  gar  jede  „Pseud- 
arthrosen b  i  1  d  u  n  g''  muß  den  Verdacht  auf  eine 
Vorschädigung  der  Frucht  lenken.  Familiäre  Mißbildungen 
weisen  auf  fehlerhafte  Keimanlage. 

Die  Gruppe  ,, intrauteriner  Frakturen"  mit  normal  langer 
Schwangerschaft  und  nachträglich  angegebenem 
Unfall  ist  sehr  groß.  Hier  finden  sich  alle  die  Mitteilungen  des  Schrift- 
tums, bei  welchen  menchliches  Kausahtätsbedürfnis  einen  Unfall  der  Mutter 
in  der  Schwangerschaft  entdeckte,  nachdem  ein  mißbildetes  Kind  geboren 
worden  war.  Meist  läßt  sich  ein  ursächlicher  Zusammenhang  zwischen 
Gewalteinwirkung  und  Mißbildung  ausschließen  (wie  z.  B.  im  später  noch  zu 
erwähnenden  Fall  Burdachs),  wenn  das  Trauma  nach  Art,  Schwere 
und  Zeitpunkt  der  Einwirkung  nicht  in  der  Lage 
sein  konnte,  die  betr.  Schädigung  herbeizuführen, 
oder  wenn  die  Verbildung  nach  Form  und  Ausmaß 
mit  überwiegender  Wahrscheinlichkeit  auf  anders- 
artige Entstehung  zurückzuführen  ist. 

So  weisen  gleichzeitige  Strahldefekte  oder  andersartige  Mißbildungen 
auf  einen  primären  Keimschaden  hin  (im  Falle  Sachse,  vgl.  Abb.  1 ;  Chassaig- 
NAc,  Danyau,  Wiesing  bestanden  zugleich  Strahldefekte,  bei  Klein  eine 
Oberschenkelhypoplasie  mit  kurzem,  mißbildetem  Fuß,  bei  Watjoff  ein 
Ulna-  und  Fibuladefekt  mit  Humerus-  und  Femurverbiegung  sowie  W^eich- 
teilkontrakturen  bei  familiären  Mißbildungen.  Ebenso  weiß  man  heute, 
daß  angeborene,  asymmetrische,  abnorme  Biegungen  des  Knochens  auf 
endogener  Grundlage  entstehen,  auch  wenn  sie  nicht  mit  rückläufiger 
Bildung  (sogen.  Defekten)  des  Begleitknochens  verbunden  sind  (Pottee). 

Die  überwiegende  Zahl  der  mitgeteilten  ,, intrauterinen  Schädelfrak- 
turen" hält  bezüglich  ihrer  traumatischen  Genese  der  Kritik  nicht  stand.  Die 
Diagnose  keimbedingter  Mißbildung  wird  leicht,  wenn,  wie  im  Falle  Vignocchi 
oder  Franke  außer  der  Schädelspalte  sonstige  Fehlbildungen  (Polydaktylie, 
Mongolismus,  Herzseptumdefekt)  bestehen.  Auch  zugleich  vorhandene 
„Wunden"  dürfen  nicht  dazu  verleiten,  ein  Trauma  als  Entstehungsursache 
anzunehmen,  da  die  Kombination  von  angeborenem  Knochen-  und  Weich- 
teildefekt am  Schädeldach  besonders  häufig  ist  (König,  v.  Hoffmann, 
Scheyer,  Crainz,  Gabe,  Neumann).  Gurlt  schreibt  seinen  Fällen  32  und 
33  als  Ursache  der  Schädelverunstaltung  die  starke  Expulsivkraft  des  Uterus 
zu.  Es  scheint  jedoch  sehr  zweifelhaft,  ob  eine  auch  noch  so  starke  aus- 
treibende Kraft  ,,Kopf,  Wirbelsäule  und  Bauch  gänzlich  zerdrücken"  kann, 
so  daß  der  Kopf  wie  ein  leerer  Beutel  erscheint,  in  welchem  ,,ein  regelloses 
Konvolut  von  Knochen  eingeschlossen  ist"  (Fall  32  Gurlt).  Auch  in  diesem 
Falle  muß  eine  keimbedingte  Vorschädigung  (Osteogenesis  imperfecta?) 
angenommen  werden. 
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Kapitel  VI! 


Intrauterin  entstandene  Schlüsselbeinfrak- 
turen sind  nicht  häufig  mitgeteilt.  d'AßCY  Power  verzeichnete  in  seiner 
großen  Sammelstatistik  von  1892  nur  sechs  Schlüsselbeinpseudarthrosen, 
von  denen  fünf  erst  nach  der  Geburt  entstanden  sind.  Einzelheiten  über 
Entstehung  und  (örtlichen  Befund  sind  nicht  erwtähnt.  1888  beschrieb 
ViLcoQ  eine  Beobachtung  mit  intrauteriner  Schlüsselbeinfraktur,  bei  der 
sich  die  rechte  Clavicula  dünner  und  kleiner  als  auf  der  gesunden  Seite  erwies. 
Ein  ausgebildetes  Gelenk  mit  Kapsel  und  Knorpelübersetzung  der  Gelenk- 
enden soll  bestanden  haben.  Jüngling  hält  1914  diesen  Fall  für  den  einzigen 
einer  sicher  nachgewiesenen  intrauterin  entstandenen  Schlüsselbeinpseud- 
arthrose.  Vilcoq  selbst  schloß  auf  überstandene  ..Rhachitis  foetalis''. 

Abnorme  V  e  r  1)  i  e  g  u  n  g  e  n  des  Schlüsselbeins  mit 
plumper  Form  wurden  schon  von  d'OuTREPONT,  Devergie  und  Feist  ver- 
öffentlicht und  als  schlecht  geheilte  Frakturen  gedeutet.  Gurlt  verwandte 
sie  in  seiner  Statistik  1857  als  Fall  17,  18  und  19  und  fügte  5  Jahre  später 
in  seinem  Handbuch  einen  weiteren  Fall  (Fall  8.  Gremse)  hinzu,  bei  dem 
zugleich  eine  Oberarmfraktur  bestanden  haben  soll.  Die  spärlichen  Angaben 
gestatten  rückblickend  keine  sichere  Beurteilung,  die  traumatische  Genese 
scheint  jedoch  auch  bei  ihnen  die  am  wenigsten  wahrscheinliche.  Weitere 
Pseudarthrosen  des  Schlüsselbeins  wurden  von  Mouchet  und  Errard,  sowie 
von  MuTEL  und  Fourche  besclirieben. 

Nach  heutiger  Ansicht  sind  die  atypischen  angeborenen 
ein-  oder  doppelseitigen  Verkrümmungen  des 
Schlüsselbeins  als  erste  Stufe  zur  Schlüsselbein- 
aplasie  anzusehen  (Werthemann).  Es  folgen  in  der  Reihe  die 
Aplasie  des  sternalen  oder  akromialen  Anteils,  wobei  lediglich  eine  Knochen- 
spange ausgebildet  sein  kann.  Ist  nur  das  Mittelstück  nicht  verknöchert, 
kann  es  morphologisch  zu  Erscheinungen  kommen,  wie  sie  von  Vilcoq 
beschrieben  wurden.  Valentin  zählt  das  teilweise  Fehlen  des  Schlüssel- 
beins zum  Formenkreis  der  Dysostosis  cleidocrania- 
1  i  s  als  örtlich  begrenzte  Mißbildung.  Während  Schinz  bei  Fällen  mit 
alleiniger  Schlüsselbeinfehlbildung  keine  Erblichkeit  fand,  konnte  Liebenam 
bei  einem  eineiigen  Zwillingspaar  die  konkordante  Schlüsselbeinaplasie  ohne 
Schädelveränderungen  feststellen  und  so  die  k  e  i  m  b  e  d  i  n  g  t  e  E  n  t  - 
s  t  e  h  u  n  g  auch  dieser  Form  nachweisen  (Werthemann). 

Die  „intrauterinen  0  b  e  r  a  r  m  f  r  a  k  t  u  r  e  n"  sind  gegenüber 
den  Geburtsfrakturen  des  Humerus,  die  zahlenmäßig  etwa  denen  des  Ober- 
schenkels entsprechen,  eine  große  Seltenheit.  Im  älteren  Schrifttum 
finden  sich  Hinw^eise  wieder  bei  Gxjrlt,  der  im  Fall  8  (Gremse)  einen  Ober- 
armbruch im  mittleren  Drittel  beschreibt,  der  neben  einer  Claviculafraktur 
besteht. 

Die  Mutter  sei  durch  Sturz  aus  der  Bodenluke  auf  einen  Leiterwagen  im  siebenten 
Schwangerschaftsmonat  verletzt,  sei  aber  2  Tage  später  bereits  wieder  zur  Arbeit 
gegangen.  8  Wochen  nach  termingerechter  Geburt  starb  das  Kind  an  unbekannter 
Krankheit. 

Die  Angaben  sind  zu  ungenau,  als  daß  sich  eine  nachträgliche  Einordnung 
vornehmen  ließe.  Das  Auftreten  einer  Oberarmverbildung  zusammen  mit 
einer  leichten  Form  der  Dysostosis  cleidocranialis  w'äre  zwar  ungewöhnlich, 
jedoch  denkbar. 

Auch  Fall  9  (Manuel  Nava)  mi  Handbuch  Gurlts  ist  schwer  zu  klären: 


Die  „intrauterinen  Frakturen  und  Pseudf  rthrosen" 


923 


Ein  suprakondylärer  Oberarmbruch  eines  Neugeborenen  wurde  auf  einen  Sturz 
der  Mutter  20  Tage  vor  der  Niederkunft  zurückgeführt.  Die  Knochenbruchheilung 
erfolgte  im  Laufe  von  30  Tagen.  Es  wäre  denkbar,  daß  eine  verkannte  Geburts- 
fraktur  vorgelegen  hat,  die  planmäßige  Knochenbruchheilung  spricht  jedenfalls 
dafür. 

Jüngling  traf  1914  bei  seinen  Nachforschungen  auf  keine  kongenitale 
Oberarmpseudarthrose  und  auch  aus  dem  späteren  Schrifttum  sind  keine 
gesicherten  Mitteilungen  bekannt  geworden,  die  als  solche  aufzufassen  wären. 

Übereinstimmend  mit  der  geringen  Zahl  sogen,  intrauteriner  Oberarm- 
brüche treten  auch  die  Formen  der  Humer  ushypoplasie 
nur  selten  auf.  Insbesondere  fehlt  die  Erscheinung  des  partiellen 
Defektes",  bei  welchem  zwar  die  Gelenkanteile  des  Knochens  ent- 
wickelt, die  Diaphysenmitte  aber  nicht  verknöchert  ist,  so  daß  klinisch  der 
Emdruck  eines  Falschgelenkes  entstehen  kann.  Dieser  Tatsache  ist  wohl 
auch  die  geringe  Ausbeute  an  ,, intrauterinen  Humerusfrakturen"  zuzu- 
schreiben. Ob  angeborene  Verbiegungen  des  Oberarms  (Angeletti)  wie  die 
anderer  Röhrenknochen  in  die  Reihe  der  rückläufigen  Bildungen  zu  rechnen 
sind,  muß  speziellen  Untersuchungen  vorbehalten  bleiben. 

Auch  die  Mitteilungen  von  angeborener  Vorderarm- 
V  e  r  b  i  1  d  u  n  g  ,  die  im  Schrifttum  unter  der  Bezeichnung 
„intrauterine  Fraktur''  laufen,  sind  nicht  häufig.  Immer  ver- 
stecken sich  hinter  ihnen  rückläufige  Bildungen  der  Vorderarmknochen 
mit  Hypo-  oder  Aplasie  des  einen  und  begleitender  Verkrümmung  und 
Verplumpung  des  anderen  Knochens. 

So  ist  Burdachs  Beobachtung  (eine  ,,in  spitzem  Winkel  verheilte"  Vorderarm- 
und  Unterschenkelfraktur  wurde  auf  einen  Stoß  auf  den  Unterleib  im  sechsten 
Schwangerschaftsmonat  zurückgeführt)  und  GuELTs  Fall  15  zu  deuten,  bei  dem 
eine  , .winklig  verheilte  Fraktur"  beider  Vorderarmknochen  durch  stumpfes  Bauch- 
trauma der  Mutter  entstanden  sein  sollte.  Bei  Watjoffs  Beobachtung  (sie  wurde 
oben  schon  andeutend  erwähnt)  bestand  symmetrisch  ein  Defekt  von  Elle  und  Waden- 
bein. Die  Vorgeschichte  der  Mutter,  die  bei  zwölf  Geburten  sechs  Aborte  erlitt, 
ein  Mädchen  mit  ,, verstümmelten"  Armen  und  Beinen  und  ,, froschähnlicher  Gestalt'' 
gebar  (ein  weiteres  Kind  litt  unter  epileptischen  Anfällen),  weist  ebenfalls  auf  erb- 
bedingte Keimschädigung.  Ähnliche  Mitteilungen  erfolgten  von  Beodhuest?  (Fall  2 : 
Ulnadefekt  mit  Fingerdefekten  und  Beteiligimg  der  Unterschenkel)  und  Kümmel 
(totaler  Radiusdefekt).  Da  Gewalteinwirkung  in  der  Vorgeschichte  fehlte,  nahm 
KÜMMEL  übermäßiges  Schnüren  des  Leibes  der  Mutter  während  der  Schwangerschaft 
als  Ursache  der  Verbildung  an. 

Wenn  im  älteren  Schrifttum  Fälle  mit  teilweisem  Fehlen  der  Elle  und 
verkrümmter  Speiche  meist  als  intrauterin  geheilte  Radiusfraktur  bezeichnet 
wurden,  schildert  JtjNGLiNG  einen  gleichen  Fall  als  ,, kongenitale  Ulnapseud- 
arthrose",  bei  welcher  das  fehlende  Mittelstück  durch  einen  derben  Binde- 
gewebsstrang  ersetzt  war.  Jüngling  rechnete  zu  diesem  Krankheitsbild 
noch  die  Fälle  von  Senftleben,  Deville  und  Riedingek  aus  Kümmels 
Statistik,  die  Werthemann  in  seiner  umfassenden  Monographie  unter  die 
rückläufigen  Bildungen  des  Vorderarmes  einordnet. 

Auch  die  bisher  beschriebenen  ,, in  trauterinen  Frakturen"  des  Ober- 
schenkels sind,  soweit  sie  nicht  als  Geburtsfrakturen  (Fall  57,  58  und  59  bei 
Guelt)  oder  als  pathologischer  Bruch  bei  Osteogenesis  imperfekta  (Rouvier) 
anzusehen  sind,  Verbiegungen  und  Kontinuitätsdefekte  durch  Fehlen  der 
knöchernen  Anlagen.  Die  Verknöcherung  des  bindegewebig  oder  knorplig 
angelegten  Oberschenkelknochens  ging  verzögert  oder  unvollständig  von- 
statten und  man  fand  ,, abnorme  Beweglichkeit"  am  Ort  mangelnder  Ver- 
knöcherung, die  als  Frakturfolge  oder  Pseudarthrose  (d'  Arcy  Power) 
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924 


Kapitel  VII 


gedeutet  wurden.  Femurhypoplasi^n  mit  abnormer  Krümmung  wurden 
als  intrauterin  geheilte  Frakturen  aufgefaßt  (Dolinski,  Brodhuest,  Falll). 
BüTTKER  und  Eysholdt  beschrieben  die  Beobachtung  einer  sogen,  an- 
geborenen Unterschenkelpseudarthrose  mit  hypoplastischem  Oberschenkel- 
knochen, der  auf  der  Höhe  des  Biegungsseheitels  eine  Umbauzone  aufwies 
(vgl.  Fig.  4 — 6).  Sie  war  offenbar  durch  Zusammenwirken  des  „endogenen" 


Fi<i;.  2.  Als  Intrauterine  Tibia- 
fraktur  gedeutete  Verbildung  des 
rechten  Unterschenkels  aus  dem 
Jahre  1896;  „Fibuladefekt"? 
(Chirurg.  Univ.  Klinik 
Göttingen.) 


Fig.  3.  Angeborene  linksseitige  Unterschen- 
kelverbiegung bei  einem  1 1  Monate  alten 
Mädchen.  (Aus  BffUNEE  und  Eysholdi?, 
Die  angeborenen  Verbiegungen  und  Pseud- 
arthrosen  des  Unterschenkels.  Erg.  Chir.  u. 
Orthop.  36,  165,  19.50.) 


Anlagefehlers  mit  exogenen  Schädigungen  (Scher-  und  Biegungskräfte  durch 
Muskelzug  und  Belastung)  entstanden. 

Werthemann  beschreibt  neuerdings  die  Staffelung  des  Formenkreises 
rückläufiger  Oberschenkelbildungen  und  erkennt,  wie  auch  Exner  als  erste 
Stufe  die  Coxa  vara.  Am  Ende  dieser  Reihe  steht  der  ,, totale  Femurdefekt". 
Beim  Neugeborenen  ist  die  endgültige  Diagnose  nicht  sicher  zu  stellen,  da 
spätere  weitgehende  Verknöcherungen  einer  bindegewebigen  Femuranlage 
möglich  sind  (Nilsonne,  Aschner  und  Engelmann,  Pfeiffer). 

Die  Mehrzahl  aller  sogen,  intrauterinen  Knochen- 
b  r  ü  che  wurde  am  Unterschenkel  festgestellt.  Schuchardt 
schätzt  sie  1899  auf  70  °o  der  Fälle.  Meist  handelt  es  sich  um  primäre 
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Defektbildungen  des  Wadenbeins  mit  begleitender 
X-förmiger  Verbieg  ung  des  Schienbeins  (Drehmann). 
Gleichzeitiges  Fehlen  der  äußeren  Fußstrahlen  ist  die  Regel  (Fig.  2).  Gegen- 
über den  rückläufigen  Bildungen  der  Fibula  mit  Vcrbiegungen  des  Unter- 
schenkels im  Valgus-Sinne  tritt  das  Grus  v  a  r  u  m  c  o  n  g  e  n  i  t  u  m 
mit  seinem  Endzustand,  der  sogen,  angeborenen  Tibiapseud- 


Fig.  4.  Angeborene  Tibiapseudarthrese  beider  Untei'schenkel  bei  einem  6  Monate 
alten  Mädchen  mit  zahlreichen  anderen  Mißbildungen.  (Aus  Bt'i'TKEE  und  Eyshoudt, 
Die  angeborenen  Verbiegungen  und  Pseudarthrosen  usw.  Erg.  Chir.  xi.  Orthop.  36, 

165,  1950.) 

arthrose,  zahlenmäßig  zurück.  Obwohl  auch  die  angeborene  Unter- 
schenkelverbiegung im  0-Sinne  und  ihre  Folgezustände  mit  großer  Wahi*- 
scheinlichkeit  den  rückläufigen  Bildungen  des  Unterschenkels  zuzurechnen 
sind,  so  sind  Erscheinungsform  und  klinischer  Verlauf  doch  einzigartig 
und  besitzen  nichts  Gleichzusetzendes  an  den  anderen  menschlichen  Röhren- 
knochen. Später  wird  noch  ausführlicher  über  sie  zu  sprechen  sein. 

Auch  die  Hypoplasie  der  T  i  b  i  a  muß  an  dieser  Stelle  ge- 
nannt werden.  Sie  ist  von  differentialdiagnostischer  Bedeutung  und  führt 
gelegentlich  zu  Verwechslungen  mit  dem  Grus  varum  congenitum  (Ducko- 
QUET  und  Cottaed).  Der  „Tibiadefekt"  wird  allgemein  als  eine  der  seltensten 
Ghedmaßenmißbildungen  betrachtet  (Werthemann).  Zusammenstellungen 
finden  sich  bei  Joachimsthal,  Nuzzi  und  Aletter. 

Die  Beobachtungen  des  älteren  Schrifttums  lassen  sich  gerade  in  diesen  Fällen 
nicht  mehr  sicher  klären,  da  allein  das  klinische  Bild  keinen  ausreichenden  Aufschluß 
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gibt.  Ganz  unerläßlich  ist  dazu  das  Röntgenbild.  Die  oft 
beschriebenen  „Hautnarben"  oder  „Wunden"  sind  oft  gleichzeitige  Entwicklungs- 
störungen der  Haut  und  kein  Beweis  einer  traumatischen  Genese  (Geubee,  STOLOW- 
SKi).  Nicht  sicher  einordnen  lassen  sich  die  von  Blasius,  Caeus,  DuptjyTeen,  Klein, 
Sachse  und  Wiesing  mitgeteilten  Beobachtungen  und  die  den  Unterschenkel  be- 
treffenden Fälle  der  GuELfschen  Statistik.  Fibulaapiasien  wurden  von  Wa'ÜJOFF 
und  Deehmann  geschildert,  bei  den  Beobachtungen  von  BuLL  und  WaniTSCHEK 
handelt  es  sich  wahrscheinlich  um  ein  Crus  varum  eongenitum„  BeandT,  Beaun, 
Jüngling  und  Haudek  unterscheiden  nicht  zwischen  rückläufiger  Fibulabildung 
und  Crus  varum  eongeniturn. 

Die  sogen.  angeborene  Unterschenkelpseudar- 
t  h  r  0  s  e  entwickelt  sich  gewöhnlich  aus  dem  Crus  varum  eongeniturn 
(Fig.  3),  dessen  Verbiegung  mit  gleichzeitiger  Krümmung  nach  vorn  an  der 
Grenze  zum  unteren  Unterschenkeldrittel  liegt.  Verbiegungen  in  anderer 


Fig.  5.  Ulnahypoplasie  mit  Luxation  im  proximalen  Ellen-Speichengelenk  bei  doppel- 
seitiger angeborener  Schienbeinpseudarthrose.  Vgl.  Fig.  4  u.  6.  (Aus:  BufÜNEE  und 
Eyshold,  Die  angeborenen  Verbiegungen  und  Pseudarthrosen  usw., 
Erg.  Chir.  u.  Orthop.  36,  165,  1950  .) 

Richtung  sind  seltener,  kommen  aber  vor  (Camurati,  Granzow,  Froelich, 
Deckwitz,  Krukenberg,  Fanconi).  Kosic  und  Pitzen  betonen  die  Ein- 
seitigkeit dieser  Verbildung,  von  Froelich,  Camurati,  Ducroquet  und 
CoTTARD  sowie  Büttner  und  Eysholdt  wurde  jedoch  auch  doppelseitiges 
Vorkommen  beschrieben  (vgl.  Fig.  4 — 6).  Im  Gegensatz  zum  Fibuladefekt 
sind  die  angeborenen  Verbiegungen  des  Unterschenkels  (Crus  varum  con- 
genitum)  überraschend  selten  von  sonstigen  Mißbildungen  begleitet,  wenn 
auch  Ausnahmen  mit  Strahldefekten  (Froelich,  Hayashi  und  Matsuoka) 
und  rückläufigen  Bildungen  anderer  Röhrenknochen  (v.  d.  Osten-Sacken, 
Büttner  und  Eysholdt)  nicht  fehlen  (Fig.  4 — 6).  Fleckförmige  Haut- 
bräunungen (Fig.  7),  sogen.  Milchkaffeeflecke  (taches  cafe  au  lait),  wurden 
vielfach  bei  angeborenen  Unterschenkelverbiegungen  beobachtet  (v.  Beust, 
V.  d.  Osten-Sacken,  Valentin,  Camurati).  Von  vielen  Forschern  werden 
sie  als  Abortivfornien  der  Neurofibromatose  angesehen  (Thibierge).  Be- 
trachtet man  die  Neurofibromatose  als  übergeordnete  Systemerkrankung 
congenitaler  Grundlage,  so  ist  der  Schritt  nicht  weit  zu  der  Annahme,  die 
angeborene  Knochenaufbaustörung  des  Unterschenkels  sei  eine  Knochen- 
form der  Neurofibromatose  (Stalmann,  Ducroquet  und  Cottard,  Cosacesco 
und  David,  Barber,  Green  und  Rudo). 

Reicht  das  klinische  Erscheinungsbild  zur 
Sicherung  der  Diagnose  nicht  aus,  so  sind  die  Kenn- 
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zeichen  des  Röntgenbildes  unverwechselbar.  Das 
Schienbein  verjüngt  sich  an  der  Grenze  zum  unteren  Drittel,  die  Knochen- 
struktur geht  in  allgemeiner  Verschattung  verloren  und  die  Markhöhle  wird 
durch  eine  verdickt  und  verdichtet  erscheinende  Knochenrinde  eingeengt. 
Das  Wadenbein  begleitet  die  Schienbeinverbiegung  gleichsinnig  und  zeigt 


Fig.  6  a  und  b.    Angeborene   Schienbeinpseudarthrose  beiderseits  und  Knochen- 
umbau im  hypoplastischen  Oberschenkelknochen  links.   Vgl.  Fig.  4  und  5.  (Aus 
Bt'MNER  und  Eyshold'j.',  Die  angeborenen  Verbiegungen  und  Pseudarthrosen  usw., 
Erg.  Chir.  u.  Orthop.  36,  16.5,  1950.) 
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meist  die  gleichen  Verändeningen.  In  fortgeschrittenen  Stadien  erscheinen 
im  Eöntgenbild  Knochenumbauzonen  von  spaltförmigem  oder  cystischem 
Charakter,  die  als  ,, Ostitis  fibrosa  cystica"  (Stierlin,  v.  Beust,  Frangen- 


Fig.  7.  .,Milclikaffeef lecke"  segmentartig  an- 
geordnet bei  einem  Mädchen  mit  Crus  varnm 
congenitum.  Vgl.  Abb.  3.  (Aus  BüTTnee 
und  EysholdT,  Die  angeboi'enen  Verbiegun- 
gen  und  Pseudarthrosen  usw.  Erg.  Chir.  u. 
Orthop.  36,  165,  19.50.)^ 


Fig.  8.  Ausgebildete  Pseud- 
arthrose  nach  Spontanfraktur 
eines  Crus  varum  congenitum. 
(Aus  BÜTTNEE  und  Eyshoijjt, 
Die  angeborenen  Verbiegungen 
und  Pseudarthrosen  usw.  Erg. 
Chir.  u.  Orthop.  36,  165,  1950.) 


HEIM,  CoMPERE,  Witting)  odcr  als  angeborene  Knochencyste  (Scott,  Kite) 
mißdeutet  wurden.  So  ein  verstärkter  Umbau  im  Bezirk  minderwertigen 
Knochens  ist  die  Antwort  des  Organismus  auf  schädliche  mechanische  Kräfte 
des  Muskelzuges  und  statischer  Belastung  im  Sinne  eines  Dauerbruchs 
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(Lindemann).  Ohne  entlastende  Behandlung  ist  es  nur  eine  Frage  der  Zeit, 
wann  der  Bruch  eintritt.  Als  auslösendes  Geschehen  reicht  ein  unbedeutender 
Fall  des  Kleinkinds  oder  eine  erste  Belastung  aus.  Unter  den  für  Knochen- 
bruchheilung ungünstigen  Scher-  und  Biegungsspannungen  setzt  am  Orte 
der  Fraktur  vermehrter  Knochenabbau  ein  und  die  Knochenenden  nehmen 
konisch-griffeiförmiges  Aussehen  an  (Fig.  8).  Meist  folgt  der  Bruch  des 
Wadenbeins  der  Schienbeinfraktur,  es  sind  aber  auch  Fälle  bekannt,  in  denen 
das  Wadenbein  der  Beanspruchung  zuerst  erliegt  (Haglund,  Camueati, 
DucEOQUET  und  Cottard).  Aber  auch  isolierte  Schienbeinpseudarthrosen 
sind  beschrieben  (Kirmisson,  Anschütz,  Brandes,  Hendeeson,  Silfver- 
sciöLD,  Hallock).  Im  Falle  Stenport  stellte  sich  sogar  eine  kompensierende 
Hypertrophie  des  Wadenbeins  ein. 

Meist  tritt  der  Knochenbruch  nach  der  Geburt  ein,  aber  auch  gesicherte 
intrauterine  Frakturen  sind  beschrieben  (Granzow).  Die  schon  primär  nach- 
weisbare Verkürzung  des  Beins  nimmt  im  Laufe  des  Wachstums  immer 
mehr  zu  und  \fivd  durch  Knochenabbau  im  Pseudartlirosegebiet  noch  ver- 
stärkt. 

Von  anderen  Knochenbrüchen  unterscheidet  sich  der  Bruch  beim  Grus 
varum  congenitum  durch  seine  ausgesprochen  schlechte  Heilungstendenz. 
Während  sonst  beim  0-Bein  geraderichtende  Osteotomie  oder  Frakturierung 
zum  Ziele  führen,  sind  diese  beim  Grus  varum  auf  jeden  Fall  zu  unterlassen, 
da  mit  an  Sicherheit  grenzender  Wahrscheinlichkeit  die  Konsolidierung 
ausbleibt. 

Knochenbrüche  unter  der  Geburt  sind  keine  Selten- 
heit, sie  gehören  nicht  eigentlich  zu  den  ,, intrauterinen  Frakturen".  Differen- 
tialdiagnostisch kann  es  gelegentlich  zu  Mißdeutungen  kommen,  sei  es,  daß 
ein  Geburtshelfer  beschuldigt  wd,  eine  ., intrauterine  Fraktur''  verschuldet 
zu  haben  (v.  Büngnee)  oder  einer  Geburtsverletzung  wd  intrauterine 
Entstehung  zugeschoben. 

Schädeldachverletzungen  von  einfacher  Lnpression  bis  zu  ausgedehnten 
Zerreißungen  bilden  im  geburtshilflichen  Schrifttum  keine  Seltenheit. 
Ursächlich  sind  Mißverhältnis  zwischen  Form  und  Größe  des  Geburts- 
kanals (durch  abnorme  Verhältnisse  des  mütterlichen  knöchernen  Beckens) 
und  der  Größe  der  Frucht  von  Bedeutung.  Bei  Zangenanwendung  können 
ebenfalls  Schädelverletzungen  hervorgerufen  werden.  Sind  nicht  zugleich 
schwerwiegende  intracranielle  Veränderungen  entstanden  (Blutung,  Hirn- 
schädigung), heilen  geschlossene  Brüche  in  kurzer  Zeit  folgenlos  aus  (Guelt, 
Erbslöh). 

Von  den  Röhrenknochen  steht  bei  den  Geburtsfrakturen  zahlenmäßig 
das  Schlüsselbein  an  erster  Stelle  (Riether,  Potter).  Nach  Marx  entstanden 
bei  35  191  Geburten  in  0,8  °o  der  Fälle  Schlüsselbeinbrüche,  Moragues 
nimmt  bei  0,6 '^o  aller  Geburten  Schlüsselbeinbrüche  an.  Frühdiagnose 
und  sorgfältige  Behandlung  tragen  zur  schnellen  folgenlosen  Ausheilung  bei. 
Oberarm  und  Oberschenkel  sind  ebenfalls  bei  der  Geburt  gefährdet.  Mit 
0,01%  der  Geburten  sind  sie  nach  Marx  etwa  gleich  häufig.  Brüche  von 
Schulterblatt,  Unterschenkel  und  Vorderarm  durch  Geburtstrauma  sind  bei 
gesunder  Frucht  sehr  seltene  Vorkommnisse  (Marx).  Das  spätere  Schicksal 
der  Neugeborenenfrakturen  ist  in  der  Regel  nicht  durch  Spätschäden  getrübt. 
Mögen  sie  anfangs  auch  erhebliche  Verschiebungen  der  Bruchstücke  auf- 
weisen, sie  heilen  gewöhnlich  in  idealer  Weise  (Tausch,  Blair,  Teuesdell, 
V.  Schubert,  Peitchaed  und  Smith). 
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Intrauterine  Knochenbrüche  sind  ebenfalls  möglich, 
wenn  durch  fehlerhafte  Skelettanlage  der  Frucht 
bei  Osteogenesis  imperfekta  Festigkeit  und  Elastizität  der  Knochen  be- 
einträchtigt sind.  Ohne  wesentliches  Trauma  kommt  es  schon  während  des 
Fetallebens  zu  mehr  oder  weniger  zahlreichen  Knochenbrüchen,  die  auch 
intrauterin  heilen  können.  So  findet  man  nach  der  Geburt  Knochenbrüche 
verschiedenen  Alters  mit  oft  hochgradigen  und  grotesken  Verkrümmungen 
(K.  H.  Baxter).  Kommen  solche  Kinder  lebend  zur  Welt,  werden  sie  meist 
nicht  alt.  Praktisch  alle  Knochen  sind  in  schweren  Fällen  dieser  Erkrankung 
beteiligt,  oft  finden  sich  auch  Weichteilveränderungen  (Gruber).  Die 
Osteogenesis  imperfekta  tarda  mit  ihren  Frakturen  des  Heranwachsenden 
kann  gelegentlich  mit  anderen  Verbildungen  verwechselt  werden.  Gleich- 
zeitiges Auftreten  von  blauen  Skleren  und  Otosklerose  erlauben  zusammen 
mit  dem  Röntgenbefund  eine  sichere  Diagnose.  Familiäres  Auftreten  mit 
einfach  dominanter  Vererbung  wurde  nachgewiesen.  Die  angeborene 
Knochenbrüchigkeit  wurde  im  Rahmen  dieses  Handbuchs  von  Gruber 
bereits  ausführlich  abgehandelt. 

Aus  dem  älteren  Schrifttum  der  „intrauterinen  Frakturen"  sind  offenbar  die 
Beobachtungen  von  Malebranohe,  Armand  und  Mitys  unter  die  angeborene  Knochen- 
brüchigkeit  zu  rechnen.  Auch  GuRLTs  Fall  66  mit  113  Frakturen  und  Olliviers 
Beobachtungen  10  und  12  mit  Verbildungen  der  Knochen,  Rippenbrüchen  und 
Oberschenkelverbiegungen  sind  offensichtlicli  als  Osteogenesis  imperfekta  zu  deuten. 
Schon  1849  wurde  das  Krankheitsbild  als  solches  von  Vrolic  beschrieben  und  GuRLf 
erkannte  als  wesentliche  Ursache  „eine  mangelnde  Ossifikation  des  ganzen  Knochen- 
gerüsts". Dennoch  ist  die  Differentialdiagnose  auch  in  der  Zeit  der  Röntgenära 
oft  nicht  einfach,  wie  zahlreiche  Beispiele  beweisen  (Burnell,  Babonnedc  und 
Peignaüx,  Roüvier). 

Die  einzelnen  Krankheitsbilder,  die  unter  der  Bezeichnung  .,i  n  t  r  a  u  - 
t  e  r  i  n  e  F  r  a  k  t  u  r  e  n"  zu  finden  sind,  wurden  auf  die  verschiedensten 
Ursachen  zurückgeführt.  Die  älteste  im  Schrifttum  verzeichnete  Mutmaßung 
war  ein  ,,V  e  r  s  e  h  e  n"  der  Frauen  in  der  Schwangerschaft. 
Das  Erblicken  grauenerregender  Umstände  oder  besonders  mißgestalteter 
Personen,  so  glaubte  man,  habe  eine  so  schwere  seelische  Erschütterung  der 
Mutter  hervorgerufen,  daß  die  Entwicklung  des  Kindes  dadurch  beeinträch- 
tigt wurde.  Die  äußeren  Umstände  des  Erlebten  wrden  sogar  mit  Art  und 
Sitz  der  kindlichen  Mißbildung  in  Verbindung  gebracht.  Hartzoecker, 
MuYS  und  Armand  schilderten  gehäufte  Knochenbrüche  bei  Kindern,  wie 
sie  gehenkte  Verbrecher  beim  Rädern  erlitten  (offenbar  handelte  es  sich 
um  Osteogenesis  imperfekta),  bei  Malebranche  war  es  ein  ., blödsinniger 
Erwachsener"  und  bei  Muys  ein  Kind  mit  „Artuum  ossa  simili  profecto 
ratione  ac  isti  latroni  diffracta".  Die  Mütter  hatten  während  der  Schwanger- 
schaft einer  solchen  Hinrichtung  beigewohnt.  Bereits  im  19.  Jahrhundert 
wurde  diese  Entstehungsweise  der  Verbildungen  ärztlicherseits  nicht  mehr 
ernsthaft  diskutiert.  Dennoch  ist  bis  heute  in  weiten  Bevölkerungskreisen 
die  Furcht  vor  dem  ,, Versehen"  schwangerer  Frauen  nicht  ausgestorben. 

Weit  verbreitet  war  die  Auffassung  der  traumatischen  Ent- 
stehung ,,intrauteriner  Frakturen"  (Sachse,  Klein, 
Burdach,  Carus,  Hedinger,  Wiesing,  Ithen,  Kraemer).  Koch  1929  be- 
schreibt DoLiNSKi  eine  ,, intrauterine  Femurfraktur",  1939  teilen  Ecalla 
und  SuzoR  eine  ,, schon  konsohdierte  Unterschenkelfraktur"  mit,  die  auf 
ein  Trauraa  der  Mutter  zurückgeführt  wird,  und  1941  glaubt  Kosic  für  die 
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sogen,  kongenitale  Unterschenkel-Pseudarthrose  die  intrauterin-traumatische 
Genese  annehmen  zu  müssen. 

Schon  Mitte  des  19.  Jalu-hunderts  erkannte  man,  daß  nicht  alle  Erschei- 
nungen, die  unter  der  Bezeichnung ,, intrauterine  Frakturen"  bekannt  wurden, 
auf  die  gleiche  Ursache  zurückzuführen  waren.  So  nahm  Gurlt  1857  eine 
Dreiteilung  vor:  1.  Verletzungen  des  foetalen  Knochengerüsts,  2.  Geburts- 
frakturen, 3.  Frakturen  bei  gleichzeitiger  mangelhafter  Ossification  des 
Knochengerüsts.  Dennoch  A\nirde  das  Trauma  in  der  Vorgeschichte  in  seiner 
Bedeutung  überschätzt,  und  es  bestand  Unsicherheit  in  der  Einordnung 
solcher  Beobachtungen,  in  denen  weder  ein  Trauma,  noch  eine  ,, mangelhafte 
Ossifikation"  der  fetalen  Knochen  vorhanden  war.  Die  Auffassung  der 
intrauterin-traumatischen  Genese  fand  bald  Gegner.  1844  kritisierte 
Ollivieb  seinen  Kollegen  Chaussier,  der  angeborene  Kontinuitätstrennungen 
der  Knochen  Frakturen'"  nannte.  Man  sollte  sie  lieber  als  ,, Solutions  de 
continuite  qui  resultent  uniquement  d'une  anoniahe  dans  la  marche  habitu- 
elle et  normale  de  l'ossification  des  differents  os"  bezeichnen.  Auch  Blasius 
sah  1858  in  mangelhafter  Knochenentwicklung  die  wesentliche  Ursache  der 
Verbildungen. 

1890  deutete  V.  Büngner  die  sog.  angeborene  Unterschenkelfraktur  als  ver- 
nachlässigten Knoehenbruch  unter  der  Geburt.  Auch  RiCHÜEE  nahm  bei  zwei  Fällen 
von  Crus  varum  congenitum  ein  Geburtstrauma  an.  Inzwischen  haben  zahlreiche 
Zusammenstellungen  bewiesen,  daß  Knochenbrüche  unter  der  Geburt  ausgesprochen 
gut  heilen  (Käfer,  v.  Jaschke,  Wie^s,  Naujoks,  v.  Schubert,  Ekbslöh,  Tausch, 
Jaros),  selbst  wenn  keine  exakte  Ruhigstellung  möglich  ist  (FeiTohard  und  SmiTh). 

Ein  abnorm  starker  Muskelzug  der  Extremitätenmuskulatur  des  Fetus,  wie  sie 
von  BrodhursT  ursächlich  für  ,, intrauterine  Frakturen"  angenommen  wurde,  kann 
nur  bei  bereits  vorgeschädigtem  Knochen  einen  Bruch  erzielen. 

V.  Beust,  Frangenheim,  Nove- Josserand  und  Stierlin  glaubten  auf  Grund 
feingeweblicher  Untersuchungen  eine  Ostitis  fibrosa  localisata  für  das  Entstehen 
angeborener  Unterschenkelfrakturen  verantwortlieh  machen  zu  können.  Von  KoN- 
JETZNY  sowie  Hellner  wurde  jedoch  nachgewiesen,  daß  gleichartige  Knochen- 
veränderungen feingeweblich  im  Randgebiet  zahlreicher  Knochenerkrankungen, 
nicht  zuletzt  im  Gebiet  gestörter  Knochenbruchheilung  nachzuweisen  sind. 

Um  die  Jahrhundertwende  erfreute  sich  die  Anschauung  der  amnioge  - 
nen  Entstehung  ,, intrauteriner  Frakturen"'  großer  Beliebtheit  (Sperling, 
Haudek,  Riedingeb,  Hoffa,  Iwanitzki).  Nach  Sperling  entsteht  die 
Gliedmaßenknickung  durch  amniotische  Verwachsungen  im  ersten  bis 
zweiten  Embryonalmonat  mit  dem  noch  nicht  differenzierten  embryonalen 
Blastem.  Nerven-  und  Gefäßschädigungen  sind  die  Folge,  sie  bewirken 
trophische  Störungen  und  können  schließlich  auch  zu  Defektbildungen  der 
Röhrenknochen  und  Zehen  führen.  In  solchen  Fällen  lassen  sich  Verwach- 
sungsreste von  Amnion  und  Frucht  als  SiMONABTsche  Bänder  finden.  War 
lediglich  der  Druck  einer  Amnionsenge  im  Spiel,  so  brauchen  am  Fruchtkörper 
gar  keine  ,,Wund-  oder  Narbenstellen"  aufzufallen,  kann  doch  durch  abnormen 
örtlichen  Druck  des  Amnions  z.  B.  bei  Fruchtwassermangel  nach  Grubeb  die 
Embryonalanlage  durch  vasculäre  Beeinträchtigung  sogar  völlig  schwinden. 
Fruchtwassermangel  ist  dabei  aber  nicht  Ursache,  sondern  Folge  einer 
übergeordneten  Zirkulationsanomahe.  Bei  gleichzeitigen  sonstigen  schweren 
Entwicklungsfehlern  der  Frucht  sind  die  amniotischen  Abschnürungen  aber 
keineswegs  als  den  Störungen  übergeordnet  aufzufassen,  sondern  allenfalls 
Ausdruck  vielfacher  Vereinigung  systematisierter  Entwicklungsfehler  (Gbu- 
beb).  Vorhandensein  amniotischer  Reste  ist  daher  kein  Beweis  für  amniogene 
Entstehung  der  betr.  Mißbildung.  Durch  zahlreiche  morphologische  Unter- 
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suchungen  (Gruber,  Graszow)  und  im  Experiment  (Debrunnee,  Hellner) 
wurden  amniogene  Mißbildungen  in  Form  von  „Spontanamputationen", 
Zusammenhangstrennungen  von  Röhrenlvnochen.  Verstümmelung  von  Fingern 
und  Zehen  sowie  periphere  Synduktylien  und  Schnürfurchen  durch  amnio- 
tische Bänder  nachgewiesen.  Dennoch  gibt  für  die  überwiegende 
Mehrzahl  der  K  n  o  c  h  e  n  d  e  f  e  k  t  e  und  Hypoplasien 
die  amniogene  Entstehungs  weise  keine  befriedi- 
gende Erklärung.  Es  ist  vielmehr  anzunehmen,  daß  endogene, 
letztlich  unbekannte  Keimschäden  (Schnelle, Günther, 
Brandt)  eine  entscheidende  Rolle  spielen. 

Ombeedanne  und  LaCassie  sind  1930  der  Meinung,  die  bisher  unter  , .amnio- 
gene Abschnürung"  gelaufenen  Fälle  seien  Restzustände  einer  intrauterinen  ulcerösen 
Erkrankung  des  Fetus  auf  zirkulatorischer  bzw.  neurotischer  Grundlage.  DEL  Torto 
bezieht  ihre  Anschauung  auch  auf  die  angeborene  Tibiapseudarthrose. 

Große  Unsicherheit  besteht  auch  heute  noch  in  Beantwortung  der  Frage, 
ob  ein  erbbedingter  Keimschaden  vorliegt  oder  ob  die  Frucht  in  früher 
Fetalzeit  anderen  Schädigungen  evtl.  toxischer  Art  (Erkrankung  der  Mutter 
an  Infektionskrankheiten,  insbesondere  Röteln)  unterworfen  war.  be- 
deutet doch  Gleichheit  des  Erscheinungsbildes 
keineswegs  auch  Gleichheit  der  Genese. 

In  den  letzten  Jahren  scheinen  Beziehungen  zwischen  dem  Grus  varum 
congenitum  und  der  Neurofibromatose  (Recklinghausen)  aufgedeckt 
worden  zu  sein.  Schon  im  älteren  Schrifttum  sind  gelegentlich  neben  dem 
ünterschenkelbefund  auch  die  Hautmerkmale  der  Neurofibromatose  ver- 
zeichnet (v.  Bergmann,  Froelich.  v.  Beust,  v.  d.  Osten-Sacken,  Camu- 
RATi).  Die  Fahndung  nach  Kennzeichen  der  Neurofibromatose  bei  Kranken 
mit  angeborener  Unterschenkelverbiegung  ergab  eine  erstaunliche  Häufung 
ihres  Zusammentreffens  (Valentin),  so  daß  Stalmann  folgerte,  die  an- 
geborene Schienbeinpseudarthrose  sei  Folge  eines  gestörten  Kalkstoffwechsels 
bei  Neurofibromatose.  Auch  Ducroquet  und  Cottard,  die  bei  zehn  Fällen 
angeborener  Schienbeinpseudarthrose  neunmal  Kennzeichen  der  Reck- 
LiNGHAUsENschen  Krankheit  mindestens  in  der  Familie  des  Kranken  fanden 
(Fall  8  bei  Ducroquet  und  Cottard  ist  nicht  ein  Grus  varum,  sondern  eine 
Tibiahypoplasie ! ),  sehen  in  den  angeborenen  Unterschenkelverbiegungen 
eine  Knochenveränderung  bei  Neurofibromatose.  Sie  machen  sich  Tm- 
bierges  Ansicht  zu  eigen,  die  milchkaffeeartigen,  örtlich  begrenzten  Bräu- 
nungen der  Haut  (taches  cafe  au  lait)  ließen  eine  Abortivform  der  Neuro- 
fibromatose, eine  ,, forme  fruste  pigmentaire  et  osseuse"  erkennen.  Die 
Zahl  solcher  Beobachtungen  wurde  inzwischen  durch  weitere  vermehrt 
(NicoD.  PoLOSSON  und  Dechaume,  Barber,  Cosacesco  tmd  David,  Green 
und  RuDo,  BüriNER  und  Eysholdt,  Morris,  Exner),  so  daß  Zusammen- 
hänge kaum  von  der  Hand  zu  weisen  sind.  Green  und  Rudo  kommen  auf- 
grund feingeweblicher  Untersuchungen  zu  dem  Schluß,  die  angeborene 
Schienbeinpseudarthrose  sei  durch  Neurofibrombildung  des  Knochens  ver- 
anlaßt. Sie  standen  jedoch  mit  ihrer  Beobachtung  bis  vor  kurzem  allein 
(Leonardo),  da  die  Mitteilungen  von  Brooks  und  Lehmann  sowie  Weber, 
die  Neurofibrome  des  Knochens  untersuchten,  kein  Grus  varum  congenitum 
betrafen.  1954  berichtete  nunmehr  G.  Herzog  über  eine  Unterschenkel- 
pseudarthrose  bei  einem  10  jährigen  Jungen,  der  eine  lange,  für  das  Grus 
varum  congenitum  typische  Vorgeschichte  aufwies.  Am  Amputations- 
präparat des  erkrankten  Gliedes  fand  Herzog  nicht  allein  neurofibromatöse 
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Veränderungen  an  den  'Nervi  plantares  und  dem  peripheren  Abschnitt 
des  N.  tibialis,  sondern  konnte  auch  mittels  Serienschnitten  am  Orte  der 
Pseudarthrose  neurofibromatöse  Geschwulstwucherungen  feststellen,  che  auch 
die  Knochenstümpfe  weitgehend  durchsetzt  hatten.  Außerdem  wurden 
noch  die  Kennzeichen  vasculärer  Neurofibromatose  an  größeren  und  kleineren 
Blutgefäßen  gefunden.  Aufgrund  dieser  Untersuchungen  kommt  Herzog 
zu  der  Überzeugung,  die  neurofibromatöse  Entstehung  der  ,, angeborenen 
Unterschenkelpseudarthrose"  besitze  allgemeine  Gültigkeit. 

Ist  die  Neurofibromatose  Recklinghausen  eine  Keimblattmißbildung, 
so  könnte  man  auch  eine  Correlation  zweier  verschiedener 
Mißbildungen  für  möglich  halten,  zumal  familiäres  Vorkommen 
der  angeborenen  Unterschenkelverbiegung  von  Hendeeson,  Camubati, 
Baebee,  Ducroquet  und  Cott.\rd,  Silfveeskiöld  sowie  Lindemann  be- 
obachtet \mrde.  Abschließendes  über  diese  Zusammenhänge  läßt  sich  jedoch 
nicht  sagen.  Es  bedarf  noch  eingehender  familiärer  Erhebungen,  um  weitere 
Einzelheiten  zusammenzutragen,  die  das  Mosaik  des  bisher  Bekannten 
ergänzen  können. 
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Der  angeborene  Klumpfuß 


Von  Karlheinz  Idelberger,  Gießen 


Klinisches  Bild 

Der  angeborene  Klumpfuß  wird  wissenschaftlich  als  Pes  equino-varus 
bezeichnet.  Der  Name  umschreibt  die  beiden  Hauptkomponenten  der  Miß- 
bildung: den  Spitzfuß  und  die  Supination  (vor  allem  des  Rückfußes).  Dazu 
gehören  ferner  eine  Adduction  des  Vorfußes  und  —  meist  nicht  sonderlich 
stark  ausgeprägt  —  ein  Hohlfuß  (excavatus).  Die  Mißbildung  macht  den 
Eindruck  einer  Kontraktur.  Ihre  einzelnen  Komponenten  lassen  sich  ohne 
Gewaltanwendung  gewöhnlich  nur  teilweise,  in  schweren  Fällen  gar  nicht 
korrigieren.  Gelingt  dies  durch  eine  konsequente  Behandlung,  so  braucht 
sich  der  Fuß  weder  klinisch  noch  röntgenologisch  von  einem  gesunden  zu 
unterscheiden.  Der  Grad  der  Formabweichung  schwankt  wie  die  Härte 
der  Kontraktur  in  weiten  Grenzen.  Beide  entsprechen  sich  keineswegs 
immer.  Es  kommt  im  Gegenteil  nicht  ganz  selten  vor,  daß  sich  scheinbar 
erhebliche  Deformierungen  mit  geringer  Mühe  ausgleichen  lassen.  De- 
BBUNNEK  spricht  von  ,. eingerollten  Normalfüßen''  und  vermutet  eine  ätio- 
logische Sonderstellung  dieser  Gruppe. 

In  schweren  Fällen  ist  der  Fuß  so  stark  auswärts  gekantet  (supiniert) 
und  im  CnoPARTschen  Gelenk  adduziert,  daß  die  Sohle  nach  hinten  sieht. 
Beim  Stehen  und  Gehen  werden  der  äußere  Fußrand  und  die  angrenzenden 
Partien  des  Fußrückens  (der  verdickte  Außenknöchel,  die  lateralen  Flächen 
von  Calcaneus,  Talus,  Cuboid,  des  Metatarsale  V  und  der  Kleinzehe)  be- 
lastet. Hier  bilden  sich  große  Schleimbeutel  und  Hornschwielen.  Die  Er- 
folge der  Frühbehandlung  haben  die  Zahl  der  Fälle  stark  vermindert,  die 
früher  durch  ihren  harten  stelzenden  Gang  und  unförmigen  Schuhe  im 
Straßenbild  auffielen. 

Ein  weiteres  Kennzeichen,  das  dem  Erfahrenen  auch  bei  gutem  thera- 
peutischen Erfolg  den  früheren  Zustand  verrät,  ist  die  sogenannte  Klump- 
fußwade (Joachimsthal).  Die  Muskelmasse  des  Triceps  surae  ist  nicht 
nur  verringert,  sondern  sie  sitzt  auch  merkwürdig  hoch,  dicht  unterhalb 
der  Kniekehle,  so  daß  der  übrige  Unterschenkel  ungewöhnhch  dünn  er- 
scheint. Das  Merkmal  pflegt  um  so  ausgesprochener  zu  sein,  je  schwerer 
die  Deformität,  insbesondere  der  Spitzfuß  ist.  Die  charakteristische  Waden- 
form findet  sich  bei  keiner  anderen  Fußmißbildung.  Trophische  Haut- 
veränderungen, wie  wir  sie  beim  neurotischen  Hohlfuß  sehen,  fehlen. 

Beim  Neugeborenen  können  wir  mit  Debrunner  zwei  verschiedene 
Klumpfußtypen  unterscheiden:  1.  Lange,  schlanke  Füße  mit  gut  ent- 
wickelter Ferse,  deren  Deformierung  meist  einen  mittleren  Schweregrad 
nicht  überschreitet;  2.  plumpe,  gedrungene,  „stummeiförmige"  Füße  mit 

60  Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  1 
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unterentwickelter,  kurzer  Ferse,  bei  denen  die  Knochen  in  einem  fettreichen 
Weichteilmantel  verschwinden.  Alle  schweren,  therapeutisch  nur  wenig 
beeinflußbaren  Fehlformen  —  im  orthopädischen  Sprachgebrauch  als  ,, rebel- 
lische Klumpfüße"  bezeichnet  —  gehören  zu  dieser  Grupp?.  Debrunnek 
beobachtete  beide  Typen  wiederholt  bei  Kindern  desselben  Elternpaares. 


Fig.  I  a.  Angeborene  Klumpfüße,  von  vorn  gesehen. 


Fig.  1  b.   Angeborene  Klumpfüße,  von  hinten  gesehen. 


Da  ein  Elternteil  pyknisch-adipös,  der  andere  schlankwüchsig  war,  neigt 
Debkunnek  zur  Ansicht,  daß  die  therapeutisch  und  prognostisch  bedeu- 
tungsvollen Unterschiede  allein  vom  Konstitutionstyp  abhängen.  Auch 
wenn  der  Fuß  in  schweren  Fällen  in  seiner  Fehlform  erstarrt  zu  sein  scheint, 
so  zeigt  die  Prüfung  mit  Nadelstichen  doch  sofort,  daß  keine  Lähmung 
vorliegt  und  selbst  die  Supination  zumindest  angedeutet  möglich  ist. 
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Pathologische  Anatomie 

Schon  ScARPA  (1747 — 1832),  ein  Schüler  Morgagnis,  beschreibt  den 
Pes  varns  congen.  dem  Sinne  nach  als  eine  Lnxatio  pedis  sub  talo,  wobei 
der  Tains,  abgesehen  von  seiner  Steilstellnng,  gehörig  in  der  Knöchelgabel 
sitzt.  Bernbeck  spricht  von  einer  „Luxatio  tarsi  cong.". 

Alle  Antoren,  die  sich  mit  der  Anatomie  der  Mißbildung  beschäftigt 
haben  (Adams,  Baardeen,  Bechtol  und  Mossman,  Bernbeck,  Bessel- 
Hagen,  Böhm,  Brockman,  von  Dittrich,  Drehmann,  Güntz,  Hahn, 

HOFFA,    HUETER,      HuGHES,      JOACHIMSTHAL,      KoCHER,     KbEUZ,     H.  V. 

Meyer,  Mau,  Pfrang,  Schomburg  und  namentlich  H.  von  Virchow)  be- 
trachten das  CnoPARTsche  Gelenk  als  Sitz  der  Hauptveränderungen.  We- 


Fig.  2  a.  7  Monate  alter  Fötus,  rechtes  Fvißskelett  von  voi-n  gesehen.  ■ —  2  b.  Das- 
selbe Skelett  von  hinten  gesehen.   {Aus  WerThemann,  Die  Entwicklungsstörungen 
der  Extremitäten,  Springer-Verlag  1952.) 

sentlich  ist  dabei,  um  Bernbeck  zu  zitieren,  ,,daß  die  typischen  intertarsalen 
Gelenkverschiebungen  nicht  etwa  erst  im  höheren  Lebensalter  als  sekun- 
däre Zustände,  infolge  der  funktionellen  Belastung  des  insuffizienten  Knochen- 
gerüstes, gefunden  werden,  sondern  schon  beim  Neugeborenen  und  jungen 
Säugling  vorhanden  und  recht  häufig  sogar  bereits  recht  hochgradig  aus- 
geprägt sind".  Bechtol  und  Mossman  sahen  sie  bereits  bei  einem  4  Monate 
alten  Fet. 

Schon  auf  dieser  frühen  Entmcklungsstufe  zeigt  der  Talushals  die 
charakteristische  mediale  Abwinkelung,  die  bei  einer  traumatischen  Luxatio 
pedis  sub  talo  allerdings  fehlt.  Die  Gelenkfläche  am  Sprungbeinkopf  ent- 
spricht der  veränderten  Stellung  des  Naviculare,  das  weit  nach  medial  und 
rückwärts  verschoben  ist  imd  den  inneren  Knöchel  berührt.  Der  Befund, 
in  ähnhcher  Weise  von  allen  Autoren  geschildert,  ist  typisch  für  den  an- 

60* 
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geborenen  Klumpfuß.  Böhm  gibt  davon  eine  instruktive  Abbildung,  die 
von  einem  7  Monate  alten  Fet  stammt. 

Das  Naviculare  ist  schon  beim  Neugeborenen  häufig  von  leicht  keil- 
förmigem Zuschnitt,  mit  medialer  Basis.  Die  mit  dem  inneren  Knöchel 
artikulierende  Gelenkfläche  des  Talus  ist  verkleinert  und  nach  hinten  ver- 
lagert, während  die  äußere  Gelenkfläche  sich  nach  vorn  gegen  den  Hals 


a  b 

Fig.  3  a.   Klumpfußskelett   von   H.  v.  VlRCHOW,    nach    Form  zusammengesetzt, 
Ansicht  von  lateral.   3  b.   Dasselbe  Skelett,  Ansicht  von  medial. 
[Aus  H.  V.  ViRCHOW,  Arch.  orthop.  Chir.  33,  324  (1933). 


ZU  verlängert.  Der  Sprungbeinkörper  ist  abgeflacht,  die  KoUe  dorsal  ver- 
schmälert. Die  Facies  articularis  ant.  des  Calcaneus  zeichnet  sich  durch  be- 
sondere Größe  aus.  Der  vordere  Abschnitt  des  plantarflektierten  Fersenbeines 
ist,  ähnlich  dem  Taluskopf,  nach  medial  abgewinkelt.  Die  dem  Sprung- 
bein zugewandten  Gelenkflächen  sind  klein.  Der  für  die  Artikidation  mit 
dem  Cuboid  bestimmte  Knorpel  sitzt  weit  medial.  Bechtol  und  Mossman 
fanden  bei  dem  von  ihnen  untersuchten  4  Monate  alten  Fet  „das  Würfelbein 
um  ungefähr  die  Hälfte  seiner  Breite  nach  innen  verschoben,  mit  der  me- 
dialen Ecke  des  Processus  ant.  calcanei  gelenkig  verbunden".  Auch  das 
Cuboid  ist  abgeplattet.  Es  liegt  beim  Neugeborenen  meist  medial  unten 
und  bedingt  eine  Vorwölbung  in  der  Fußsohle.  Die  proximalen  Gelenk- 
flächen der  Keilbeine  sind  schräggestellt  statt  senkrecht.  Ob,  wie  Debrunnee 
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annimmt,  schon  bei  der  Geburt  eine  relative  Verlängerung  des  fünften 
Mittelfußknochens  besteht,  wie  man  sie  später  oft  findet,  ist  im  Schrift- 
tum nicht  belegt.  Bei  schweren  Mißbildungen  kann  das  Naviculare  mit 
dem  Malleolus  externus  artikulieren  (Böhm). 

Neben  Zeichen  einer  allgemeinen  Unterentwicklung  des  Fußskeletts, 
wie  sie  Böhm  beschreibt,  sind  in  seltenen  Fällen  (im  Präparat)  Defekte 
und  Hypoplasien  einzelner  Knochen  gefunden  worden,  so  ein  Navicular- 
defekt  (Schwartz),  ein  Defekt  des  ersten  Keilbeines  und  des  ersten  Meta- 
tarsale  (Chkistie),  des  vorderen  Calcaneus  (Young),  Hypoplasien  des  ersten 
Mittelfußknochens  (Kilvingston)  und  des  zweiten  bis  fünften  Metatarsale 
(Young).  Hypo-  und  Aplasien  von  Gelenken  des  Fußes  wurden  von  Engel, 
FöESTEK,  Holl,  Kiemisson,  von  Meyie.  und  Zuckeekanil)  tech achtet. 
Böhm  und  Wilhelm  konnten  röntgenologisch  ,, Aplasien  bzw.  Hypoplasien 
des  Naviculare  und  der  Keilbeine  nachweisen".  Böhm  betont  dabei,  daß 
„diese  Köntgenbefunde  keine  Seltenheiten"  sind,  ,. sondern  bei  der  Mehr- 
zahl der  Klumpfüße"  erhoben  werden  können. 

Während  im  seitlichen  Röntgenbild  des  dorsalen  Fußes  die 
Längsachsen  von  Tains  und  Calcaneus  einen  nach  hinten  offenen  Winkel 
von  35 — 40"  (Thomasen)  miteinander  bilden,  fand  Güntz  beim  angeborenen 
Klumpfuß  in  beiden  Ebenen  einen  nahezu  parallelen  Verlauf.  Die  ver- 
längerte Talusachse,  die  im  ap-Bild  normalerweise  durch  das  Metatarsale  I 
geht,  schneidet  beim  Klumpfuß  die  Längsachse  des  ersten  Mittelfuß- 
knochens. Im  Profilbild  begegnen  sich  die  Längsachsen  von  Talus  und 
Metatarsale  I  unter  einem  stumpfen  Winkel  (Dawis  und  Hatt). 

Bechtol  und  Mossman  stellten  folgende  Bewegungsmöglichkeiten  in 
den  Fußgelenken  fest:  1.  Normale  Plantarflexion  im  Talotibialgelenk;  2.  ge- 
hörige Supination  im  Talocalcanealgelenk,  jedoch  ohne  die  sonst  zwangs- 
läufigen Mitbewegungen  in  den  Articulationes  calcaneo-cuboidea  und  talo- 
navicularis;  3.  unbeschränkte  Flexion  des  Fußes  um  eine  Querachse  durch 
alle  Gelenke  der  Fußwurzel  (im  Sinne  der  Vermehrung  des  Längsgewölbes) ; 
4.  abnorme  Beweglichkeit  im  Calcaneo-cuboid-Gelenk,  das  sich  bei  Be- 
wegungsversuchen lateral  öffnete,  wobei  das  Naviculare  jedesmal  weiter 
auf  die  mediale  Seite  des  Taluskopfes  glitt.  Der  keilförmige  Gelenkspalt 
enthielt  mesenchymales  Füllgewebe,  der  äußere  Bandapparat  war  gedehnt. 
Bei  mikroskopischen  Untersuchungen  sah  Beenbeck  ,, lokal  begrenzt  de- 
generative Knorpelveränderungen  und  enchondrale  Verknöcherungsstörungen 
(wie  bei  druckmechanischer  Gewebsschädigung)  im  medialen  Winkel  der 
Knöchelgabel  (Tibia),  am  Cuboid  und  im  Bereich  des  inneren  Fußrandes 
(Naviculare,  Cuneiforrnia,  Metatarsale  L  Talus);  faserige  Degeneration  der 
Gelenkflächen,  Demaskierung  der  im  Hyalinknorpel  normalerweise  un- 
sichtbaren Fibrillen  der  Grundsubstanz,  fehlende  Säulenordnung  in  der 
enchondralen  Ossifikationszone  usw."  Beenbeck  faßt  diese  Veränderungen 
unter  der  Bezeichnung  ,,Osteochondrosis  deformans  tarsi  fetalis"  zusammen. 

Die  Knochenkerne,  besonders  von  Talus,  Naviculare  und  den  Cuneifor- 
mia,  erscheinen  —  vergHchen  mit  den  von  Hasselwandee  erarbeiteten 
Normen  —  häufig  verspätet.  Bei  rechtzeitig  eingeleiteter  Behandlung 
kommt  es  jedoch,  wie  E.  W.  Müllee  nachwies,  zu  einer  nachholenden  Ent- 
wicklung. Offenbar  setzt  die  normale  Osteoblastentätigkeit  ein  Gleich- 
gewicht der  auf  den- Knochen  wirkenden  Kräfte  voraus. 
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Wir  kennen  ähnliches  von  der  sogenannten  angeborenen  Hüftverrenkung,  wo 
eine  verzögerte  Entwicklung  des  Schenkelkopfkernes  die  Regel  ist.  Frühzeitige 
Einrenkung  und  Normalisierung  der  Funktion  fördert  die  Tätigkeit  der  Osteoblasten, 
so  daß  der  zurückgebliebene  Knochenkern  in  einigen  Monaten  die  Größe  des  Kerns 
der  gesunden  Seite  erreicht. 

Wenn  schon  der  Klumpfuß  selbst  jüngerer  Feten  und  Neugeborener 
charakteristische  Formänderungen  der  Tarsalknochen  aufweist,  wird  ein 
ständiges  ,, Hineinwachsen  in  die  Fehlform'",  unter  dem  Einfluß  der 
Belastung,  eine  weitere  Vergröberung  ergeben  müssen.  Dazu  kommen 
u.  U.  noch  Knorpel-  und  Knochenschäden  infolge  einer  rigorosen  Behand- 


Fig.  4.  Redressionsschäden  am  Talus  und  Naviculare  sowie  der  unteren  Tibia- 

epiphyse. 

lung.  Sie  waren  früher,  als  man  relativ  spät,  Monate  oder  gar  erst  Jahre 
nach  der  Geburt  den  Fuß  umzuformen  begann,  wesenthch  schwerer  als  heute. 
Denn  je  ..härter"  die  Kontraktur  ist,  um  so  größer  müssen  die  zu  ihrer 
Beseitigung  eingesetzten  Kräfte  sein.  Da  die  ärztliche  Hand  dazu  nicht 
ausreicht,  ■wurden  mechanische  Redresseure  benutzt,  die  den  Fuß  gewalt- 
sam in  die  Normalform  zwangen.  Es  hat  lange  gedauert,  bis  man  erkannte, 
daß  der  auf  diese  Weise,  namentlich  an  den  Epiphysen  gesetzte  Schaden 
den  Nutzen  übermegt.  Besonders  ungünstig  hat  sich  das  brisement 
force  ausgewkt,  d.  h.  der  Versuch,  in  einer  einzigen  Sitzung  mit  der  Miß- 
bildung fertig  zu  werden.  Heute  ist  an  seine  Stelle  überall  das  Etappen- 
redressement  getreten.  Die  einzelnen  Komponenten  der  Fehlform  werden 
in  zahlreichen  Sitzungen,  im  Abstand  von  2 — 4  Wochen,  allmähhch  und 
schonend  korrigiert.  Das  jeweils  erreichte  Ergebnis  wird  im  Gipsverband 
festgehalten. 

Die  Form  Veränderungen  der  Knochen  beim  unbehandelten 
Klumpfuß  des  Erwachsenen  sind  gewöhnlich  um  so  schwerer, 
je  älter  der  Betreffende  ist.  Kein  Skelettelement  ist  jedoch  so  verunstaltet, 
daß  es  nicht  mehr  erkennbar  wäre  (Debkunnek).  Der  Talus  ist  kurz  und 
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platt.  Infolge  seiner  Steilstellung  ruht  allein  der  schmälere  hintere  Teil 
der  Rolle  in  der  Knöchelgabel.  Nur  dieser  Abschnitt  ist  überknorpelt. 

Die  plumpe  vordere  Partie  der  Trochlea  nimmt  an  der  Artikulation 
nicht  mehr  teil.  Der  Gelenkknorpel  ist  daher  hier  geschwunden.  Der  Talus- 
hals  ist  nach  innen  abgewinkelt.  Die  Gelenkfläche  für  das  Naviculare  liegt 
an  der  medialen  Seite  des  Sprungbeinkopfes.  Von  den  für  die  Gelenkverbin- 
dung mit  dem  Fersenbein  bestimmten  Knorpelflächen  ist  die  vordere  häufig 
nicht  mehr  vorhanden,  zumindest  aber  stark  verkleinert.  Entsprechendes 
gilt  für  die  oberen  Gelenkflächen  des  Calcaneus.  Die  vordere  fehlt  zumeist, 


Fig.  5.    Obere   Reihe:    Einzeln  präparierte  Muskeln  aus  dem  Unterschenkel 
eines  angeborenen  Klumpfußes.  Untere  Reihe:  Die  korrespondierenden  Mus- 
keln der  normalen  Seite.   (Aus  Mau,  Die  Wissenschaft  von  angb.  Klumpfuß.  Ver- 
handl.  d.  dtsch.  orthop.  Gesellseh.,  29.  Kongr.  1935,  Beilageheft  S.  158.) 

während  die  hintere  stark  nach  medial  verlagert  ist.  Desgleichen  hat  die 
Facies  articularis  für  das  Cuboid  an  Ausdehnung  verloren.  Bei  sehr  schweren 
Deformierungen  kann  es  zwischen  Calcaneus  und  Außenknöchel  zur  Bildung 
einer  Neoarthrose  kommen.  Nicht  nur  durch  die  Verkürzung  von  Tuber 
und  Processus  ant.,  sondern  auch  durch  eine  Verlagerung  der  Masse  des 
Knochens  nach  außen,  erleidet  der  Calcaneus  erhebhche  Gestaltverände- 
rungen. Das  Sustentaculum  tali  fehlt,  und  der  Körper  des  Fersen- 
beines ist  leicht  nach  medial  abgewinkelt.  Der  Talus  ist  auf  dem  steil  plantar- 
flektierten  Calcaneus  nach  innen  gewandert.  Die  normalerweise  parallel 
gerichteten  Längsachsen  der  beiden  Knochen  bilden  einen  nach  hinten 
offenen  spitzen  Winkel  miteinander.  Das  verschmälerte  und  gegen  die 
Fußsohle  keilförmig  zugeschärfte  Naviculare  liegt  an  der  Innenseite  des 
Taluskopfes  und  ist  etwas  plantarwärts  verschoben.  Gelegentlich  sieht 
man  allerdings  auch  ein  mächtig  verbreitertes  Naviculare,  so  in  einem 
Falle  von  Pfrang.  In  schweren  Fällen  entsteht  zwischen  Kahnbein  und 
Innenknöchel  eine  Neoarthrose.  Beknbeck  gibt  in  seiner  Arbeit  ein  Rönt- 
genbild mit  erheblichen  arthrotischen  Veränderungen  dieses  Neugelenkes 
wieder.  Das  Cuboid  hat  seine  Lage  vor  dem  Processus  ant.  calcanei  ver- 
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lassen  und  ist  nach  medial  gewandert,  wobei  durch  eine  supinatorische 
Drehung  um  seine  Längsachse  die  ursprünglich  dorsale  Fläche  nach  lateral 
sieht.  Auch  das  Würfelbein  und  die  drei  Keilbeine  erleiden  häufig  starke 
Formänderungen.  Die  beiden  äußeren  Mittelfußknochen  sind,  aus  Gründen 
der  funktionellen  Anpassung,  so  gut  wie  immer  großer  und  kräftiger  als 
die  übrigen. 

Das  Metatarsale  I  ist  dagegen  in  schweren  Fällen  oft  hypoplastisch. 
Die  oft  besonders  starke  Tul)erositas  ossis  metatarsalis  V  (Shands,  Pfrang) 
kann  nahezu  das  Fersenbein  erreichen,  so  daß  das  Cuboid.  zwischen  Calcaneus 
und  Metatarsale  V  eingezwängt,  nach  oben  herausgedrängt  erscheint.  Die 
Rück-  und  Mittelfußgelenke  können  bindegewebig  veröden  und  endlich 
verknöchern  (H.  v.  Virchow). 

Schon  bei  Feten  haben  Böhm  und  Mau  leichte  Hypoplasien  der  ganzen 
krankseitigen  Gliedmaße  gefunden,  die  von  zentral  nach  peripher  zunehmen. 
Sie  sind  auch  beim  Erwachsenen  deutlich  und  stehen  in  Abhängigkeit  vom 
Ausprägungsgrad  der  Mißbildung.  Daneben  finden  sich  Torsionen  der 
körperfernen  Abschnitte  beider  Unterschenkelknochen.  Böhm  sah  bei 
Feten  eine  Innenrotation,  während  Kreuz.  Pfrang  und  H.  v.  Virchow 
bei  Erwachsenen  eine  Außenkreiselung  feststellten,  die  Kreuz  mit  De- 
BRUNNER,  V.  DiTTRicH  u.  a.  als  ciuc  durch  die  Belastung  verursachte  funktio- 
nelle Anpassung  deuten.  Man  muß  demnach  unter  der  Funktion  eine  Um- 
wandlung der  Einwärtsdrehung  in  eine  Außenrotation  annehmen. 

DuPUIs  ist  in  einer  großen  Arbeit  dem  Torsionsproblem  nacligegangen :  beim 
gesunden  Neugeborenen  verlaufen  die  Queraclisen  durch  Tibiakopf  und  Malleolen- 
gabel zwischen  +  10"  und  —  10°  parallel.  Mit  dem  weiteren  Wachstum  tritt  eine 
Außenverwindung  der  Tibia  ein,  die  im  Pubertätsalter  bei  30"  liegt.  Der  angeborene 
Klumpfuß  ist  fast  immer  mit  einer  Steigerung  des  Torsionsgrades  verbunden.  Es 
wurden  Torsionen  nach  innen  bis  zu  55",  nach  außen  bei  Neugeborenen  bis  45",  bei 
Jugendlichen  mit  unbehandelten  Klumpfüßen  zwischen  45"  und  64"  gemessen.  Dr- 
Ptns  fand,  daß  bei  günstigem  Behandlungsergebnis  die  Verwindung  der  Malleolen- 
gabel nach  außen  sehr  viel  rascher  vonstatten  geht  als  beim  Gesunden.  Zu  Rezidiven 
neigende  Klumpfüße  zeigen  dagegen  eine  auffallend  geringe  Außentorsicn. 

Sonnenschein  beobachtete  bei  22  mm  langen  normalen  Feten  eine  Innen- 
torsion des  Unterschenkels  von  16 — 18".  Zur  Zeit  der  Geburt  standen  die  Frontal- 
achsen von  Knie  und  Knöchelgabel  parallel.  Schon  bei  6 — 8  Monate  alten  Säuglingen 
ließ  sich  eine  leichte  Außendrehung  feststellen.  Sie  kann  im  zweiten  Lebensjahr 
10 — 12"  erreichen.  Bei  einem  13  jährigen  Knaben  mit  Klumpfüßen  und  doppelseitiger 
Hüftverrenkung  betrug  die  Einwärtstorsion  des  linken  Unterschenkels  !)0". 

Die  Trabekelarchitektur  der  Knochen  paßt  sich  den  veränderten  Be- 
lastungsbedingungen an.  Histologisch  sah  Bernbeck:  ,, grobe  mechanische 
Knorpelveränderungen  und  Ossifikationsstörungen",  Knorpelknochen- 
nekrosen  des  Naviculare,  der  Cuneiformia  und  der  Basis  ossis  metatarsalis  V, 
die  am  Kahnbein  röntgenologisch  den  Eindruck  einer  KöHLERschen  Krank- 
heit erwecken  können.  Bernbeck  stellt  die  Gesamtheit  dieser  Veränderungen 
als  „Osteochondrosis  deformans  tarsi  juvenilis"  den  angeborenen  Knorpel- 
Knochenschäden  (,,Osteochondi'Osis  deformans  tarsi  fetalis")  gegenüber. 

Dbbbunneti  verweist  dazu  auf  ein  von  ihm  gebrachtes  Röntgenbild,  ,,wo  wir 
deutlich  erkennen,  wie  die  Troohlea  gegen  den  Malleolus  lateralis  andrängt,  auf  der 
Innenseite  sich  dagegen  weit  vom  Malleolus  medialis  löst".  Die  von  Bbrnbeck 
veröffentlichte  Abbildung  einer  „epiphysären  Waclistumsstörung  am  distalen  Tibia- 
ende"  zeigt  dagegen  eine  Druckhypoplasie  im  medialen  Knöchel winkel.  BbrN- 
BECK  betont  ausdrücklich,  ,,daß  die  Deformierung  oder  Unterentwicklung  des 
inneren  Knöchels  auch  bei  veralteten  unbehandelten  Klumpfüßen  angetroffen  wird". 
., Diese  örtlich  begrenzte  Ossifikationsstörung"  —  so  sagt  Beenbeck  weiter  —  ,,ist 
durch  exzentrische  Druokverhältnisse  im  oberen  Sprunggelenk  bedingt  —  und  zwar 


Der  angeborene  Klumpfuß 


947 


infolge  der  pathologischen  SupLnation  des  Rückfußes  bei  funktioneller  Belastung 
des  (nach  innen  verdrehten!)  Klumpfußes"".  Ein  anderes  von  Bfp.xbeck  in  der- 
selben Arbeit  veröffentlichtes  Bild  zeigt  jedoch  die  gleichen  Verhältnisse,  wie  sie 
DEBRrxXEE  schildert.  Wahrscheinlich  entscheidet  Art  imd  Grad  der  Torsion  über 
die  Lokalisation  der  Drucksehäden,  so  daß  der  scheinbare  Widerspruch  sich  auflöst. 

rieben  der  Unterschenkeltorsion  und  Hypoplasie  der  Extremität  hat 
H.  V.  Meyer  auf  Knorpelatrophien  im  wenig  beanspruchten  lünteren  äußeren 
Schenkelkopfbereich,  auf  eine  seitliche  Beckenverengung  und  vertiefte 
Lendenlordose  bei  den  Trägern  angeborener  Klumpfüße  aufmerksam  ge- 
macht. 

Die  sogenannten  Redressionsschäden  am  Klumpfuß-Skelett  wurden 
von  VAX  Assen.  Bee>beck.  GtrNTz.  Hakrex'steix',  Hobmaxx,  KsErz.  PaiiiL 


Fig.  6.    Histologischer  Schnitt   (Längsschnitt)  aus   dem   Gastrocnemius  des  an- 
geborenen Klumpfußes  der  Fig.  5.    ungleiche  Kalibeistärke  der  einzelnen  Muskel- 
fasern. (Aus  Mau,  Die  Wissensch,  v.  angb.  Klumpf .,  VeihdJg.  d.  dtsch.  orthop.  Ge- 
sellsch.,  29.  Kongr.  193.3,  Beilageheft  S.  158.) 

und  WiLHEEM  Studiert.  Gx^ntz  sah  besonders  häufig  Infraktionen  von  Tibia 
und  Filjula  beim  Versuch,  den  Talus  gewaltsam  in  Valgusstellung  zu  über- 
führen, und  zwar  fand  Güxtz  die  Einknickung  ..stets  an  der  lateralen  Seite". 
Beim  forcierten  Redressement  der  Spitzfußkomponente  kommt  es  zu  ty- 
pischen Druckschädigimgen  des  vorderen  Tibiaepiphysenabschnittes  (Bee>-- 
BECK).  Auch  iatrogene.  mit  Deformierung  ausgeheilte  Kompressionsfrakturen 
der  Fuß\\-urzelknochen.  vor  allem  des  Talus,  sind  nicht  ganz  selten.  Be- 
wegimgseinsclu-änkungen  der  Sprunggelenke  folgen. 

Funktionell  falsch  beanspnichte.  u.  U.  durch  eine  rücksichtslose  Therapie 
mißhandelte  Gelenke  verschleißen  verständlicherweise  rascher  als  normale. 
So  entsteht  eine  vorzeitige,  das  physiologische  Ausmaß  weit  übersteigende 
Arthrosis  deformans  mit  ..destruktiver  Auffasertmg  der  Gelenkflächen, 
mit  vollständigen  Knorpeldefekten  und  Knochenschliffzonen,  zuweilen 
auch  bindegewebiger  Verödung  der  Synovialräume.  oder  gar  ankylotischen 
Knochenbrücken.  so\vie  mächtig  ausgezogenen  spongiös  arthrotischen  Rand- 
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zacken".  Bernbeck,  den  wir  hier  zitierten,  nennt  diesen  Spätzustand,  in 
Analogie  zu  den  früheren  Phasen,  ,.Osteochondrosis  tarsi  senihs  (praecox)". 

Die  interessantesten  Weicht  eil  Veränderungen  finden  sich  —  worauf 
V.  Volkmann  als  erster  aufmerksam  machte  —  in  der  Muskulatur. 
Die  Unterschenkelmuskulatur  ist  —  bei  einseitigem  Klumpfuß  ohne 
weiteres  erkennbar  —  immer  etwas  schmächtiger  als  die  der  gesunden 
Seite.  Die  auffällig  hohe  Klumpfuß-Wade  wurde  schon  erwähnt.  Die  Muskel- 
masse des  Triceps  surae  sitzt  nahe  der  Kniekehle  und  inseriert  mit  langer, 


ö 
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Fig.  7  a.  Mikrophotogramm  aus  der  Unterschenkelmuskulatur  eines  angeb.  Klump- 
fußes, Längsschnitt.  —  7  b.  Erläuternde  Zeichnung  zu  a.  Links  abnorme  Muskel- 
faser mit  pyknotischen  Kernen.  Rechts  daneben  eine  gefaltete  Muskelfaser  mit 
normalen  Kernen.  Ganz  rechts:  Normale  Fasern  eines  anderen  Muskels.  (Aus 
Bechi'OL  u.  Mossman,  Club  foot,  an  embryological  study  of  associated  muscle 
abnormalities.  J.  Bone  Surg.,  Vol.  32  A,  Nr.  4,  p.  827— 836,  Okt.  1950.) 


dünner  Sehne  an  der  Innenseite  des  Tuber  calc.  Der  Triceps  ist  neben  dem 
Tibialis  post.  am  stärksten  kontrakt.  Da  die  medial  ansetzende  Achillessehne 
das  Tuber  calc.  nach  lateral-oben  zieht,  wandert  der  vordere  Fersenbein- 
abschnitt zwangsläufig  nach  medial,  unter  den  Sprungbeinkopf.  Die  Triceps- 
kontraktur  ist  die  Hauptursache  der  Spitzfußstellung.  Die  Flexoren- 
Supinatoren-Gruppe.  insbesondere  Triceps  surae,  Tibialis  post.  und  der  Flexor 
halluc.  long.,  atrophiert  gewöhnlich  am  stärksten.  Dagegen  haben  die  als 
Plantarflektoren  funktionierenden  Peronaei  vielfach  kräftige  Sehnen. 

Flinchitm  fand  dagegen  die  Peronaei  unterentwickelt,  schmal,  mit  langen 
Sehnen,  während  Tibialis  ant.  und  post.  besonders  kräftig  ausgebildet  M-aren. 

Nach  den  histologischen  Untersuchungen  Mau's  enthielten  die  Flexoren- 
Supinatoren  bei  einem  klumpfüßigen  Fet  von  40  cm  Länge  ,, überhaupt 
keine  Muskelfaserbündel  von  gleichmäßigem  Kaliber.  Sämtliche  Faser- 
bündel -wiesen  vielmehr  in  unregelmäßiger  Verteilung  dünne  und  dicke 
Fasern,  teils  mit  gut  erhaltener,  teils  undeutlicher,  teils  mit  überhaupt  nicht 
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erkennbarer  Qnerstreifung  anf.  Auch  Querschnitte  ließen  deutlich  die  großen 
Kaliberunterschiede  der  einzelnen  Fasern  erkennen.  Dieselben  Verände- 
rungen, vielleicht  nicht  ganz  so  hochgradig,  zeigte  die  Extensoren-Pronatoren- 
gruppe.  Hier  fand  sich,  neben  so  gut  wie  normalen  Muskelabschnitten,  die 
größere  Mehrzahl  mit  vermehrtem  Kernreichtum  überall  dort,  wo  die  dünnen 
Muskelfasern  überwogen".  Bemerkenswert  ist  ferner  die  Angabe  Mau's  über 
den  maki'oskopischen  Zustand  des  Tibialis  post.,  (des  eigentlichen  ,,Klunip- 
fußmuskels"),  der  ,. straff  wie  eine  Violinsaite  von  seiner  Ursprungsstelle 
liinter  dem  Malleolus  int.  herab  bis  in  die  stark  supinierte  und  adduzierte 
Planta  pedis"  gespannt  war.  Bei  einem  zweiten  Fet  von  30  cm  Körperlänge 
mit  verhältnismäßig  leichten  Klumpfüßen  ,, zeigten  alle  Unterschenkel- 
muskeln gleichmäßige  Kaliberstärke".  Die  Muskelfasern  waren  jedoch 
durchschnittlich  etwas  weniger  breit  als  solche  aus  Muskeln  des  Rumpfes 
und  der  oberen  Gliedmaßen.  Mau  schließt  daraus  auf  „eine  gewisse  Unter- 
entwicklung". Untersuchungen  an  vier  weiteren  Fällen  ergaben:  im  Fall  I, 
und  zwar  ausschließlich  auf  der  Seite  der  Mißbildung,  unterschiedliche 
Kaliber  dicke  im  Bereich  der  Flexoren-Supinatoren,  besonders  im  Gastroce- 
mius  und  Soleus.  ,,Die  Veränderungen  wiesen  zum  Teil  herdförmigen 
Charakter  auf,  zum  Teil  waren  die  verschiedenen  Kaliberstärken  wahllos 
auf  den  ganzen  Muskel  verteilt";  im  Fall  II  geringe  Unregelmäßigkeiten 
ähnlich  jenen,  wie  sie  bei  dem  Fet  von  30  cm  Körperlänge  beschrieben  Avurden; 
im  Fall  III  (mit  Spina  bifida  occulta  sacralis)  ., völlig  ungleiche  Kalibergröße 
vermehrten  Kernreichtum,  Entwicklung  einzelner  Fasern  zu  einer  auf- 
fallenden Hypertrophie  mit  ganz  besonders  starkem  Kaliber".  Auch  die 
Oberschenkelmuskulatur,  besonders  der  Rectus,  war  betroffen.  Im  Fall  IV, 
mit  einseitigem  Klumpfuß,  fehlte  ein  ausgesprochen  krankhafter  Befund. 

Das  gleiche  Bild  herdförmiger  Veränderungen  der  Muskelfasern  sah  Mau 
übrigens  beim  angeborenen  Hackenfuß. 

Neuere  Muskeluntersuchungen  an  klumpfüßigen  Feten  stammen  von 
Bechtol  und  Mossman.  Sie  fanden  bei  einem  7  cm  langen,  also  etwa  3  Monate 
alten  Fet  mit  einseitigem  Klumpfuß  in  der  Wadenmuskulatur  ., gerade  und 
geschlängelte  Muskelfasern.  Die  geraden  Fasern  haben  ein  schwach  färb- 
bares Cytoplasma  und  pyknotische  Kerne.  Es  ist  offensichtlich,  daß  die 
geraden  Fasern  im  Begriffe  sind  zugrunde  zu  gehen". 

Ein  zweiter  Fet  von  11  cm  Länge  (16  Wochen)  besaß,  außer  einem  rechts- 
seitigen Klumpfuß,  noch  andere  Deformitäten  (Hochstand  der  Schulterblätter, 
Fehlen  der  physiologischen  Torsion  der  oberen  und  unteren  Gliedmaßen,  Dorsal- 
flexionskontraktur  der  Handgelenke). 

Die  Muskulatur  zeigte  hier  histologisch  teils  dem  Entwicklungsalter  der  Frucht 
gemäße,  teils  unreife  Fasern  mit  zentralem  Kern,  etwa  der  13.  Woche  entsprechend. 
Alle  Fasern  eines  Muskels  waren  von  gleicher  Beschaffenheit.  Die  letzteren  Befunde 
werden  von  den  Verff.  als  Frühveränderungen  einer  Arthrogryposis  multiplex  con- 
genita gedeutet.  Angeborene  Klumpfüße  sind  bei  diesem  Leiden  häufig.  Sie  zeichnen 
sich  durch  eine  besondere  Härte  der  Kontraktur  und  dürftige  Beinmuskulatur  aus. 
Während  Meecer  den  arthrogrypo  tischen  Klumpfuß  als  ,,muscu- 
lären  Tvpus"  der  gewöhnlichen  Form  gegenüberstellt,  spricht  Ode  von  Krankheits- 
bildern mit  paralleler  ,, Pathogenese".  MiddleTON  sah  bei  histologischen  Unter- 
suchungen älterer  arthrogrypotischer  Feten  fettige  und  fibröse  Degeneration  von 
Muskelfasern. 

In  den  Präparaten  Odes  aus  der  Wadenmuskulatur  (bei  Pes  varus 
cong.)  fehlte  che  fettige  Entartung.  Fibröse  Degeneration  fand  sich  unter 
15  Präparaten  zweimal.  Im  Vordergrund  standen,  wie  in  den  Befunden 
Mau's,  herdförmige  Atrophien,  jedoch  „fast  immer  mit  einer  auffallenden 
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Verdickung  des  Bindegewebes"  vergesellschaftet.  Die  Muskelveränderungen 
waren  nicht  immer  nachweisbar.  „Von  15  Muskelpräparaten  zeigten  11  einen 
normalen  Befund." 

Wir  haben  die  Muskelbefunde  so  ausführlich  wiederdegeben,  weil  sie 
unsere  heutigen  Anschauungen  über  die  Pathogenie  des  angeborenen  Klump- 
fußes wesentlich  beeinflussen.  Wir  werden  an  späterer  Stelle  darauf  zurück- 
kommen. 

Während  die  Muskulatur  ein  typisches  Bild  bietet,  sind  die  Ver- 
änderungen am  Bandapparat  und  den  Sehnen  viel- 
fältig und  unregelmäßig,  bis  auf  einen  relativ  häufig  wiederkehrenden  Be- 
fund ScHERBs,  der  den  Ansatz  des  M.  peronaeus  brevis  betrifft.  Nach  Braus- 
Elze  „ist  die  Hauptinsertion  an  dem  vorspringenden  Höcker  des  äußeren 
Fußrandes,  der  Tuberositas  ossis  metatarsalis  V,  befestigt.  Die  Sehne  hat 
gewöhnlich  noch  eine  Nebeninsertion,  einen  besonderen  Zipfel,  welcher  bis 
zur  Kleinzehe  zu  verfolgen  ist".  Schere  fand  seit  1929  bei  zahlreichen 
operierten  Klumpfüßen,  daß  die  Sehne  des  Peronaeus  brevis  bereits  am 
Würfelbein  ansetzte.  Die  Distanz  zwischen  Cuboid  und  Tuberositas  ossis 
metatarsahs  V  wurde  durch  einen  mit  der  Unterlage  verwachsenen,  bis 
2  cm  langen  sehnig-bindege webigen  Strang  von  gleicher  Dicke  wie  die  Sehne 
überbrückt.  Sehne  plus  Strang  ergaben  eine  Überlänge.  Korrigierte  man 
die  Fehlstellung  des  Fußes,  so  hatte  die  freie  Sehne  ihre  normale  Abmessung. 
In  einem  Falle  hörte  die  Peronaeus  brovis-Sehne  am  äußeren  Knöchel  über- 
haupt auf  und  endigte  blind  im  Bindegewebe.  Die  Überlänge  hat  nach 
Schere  zur  Folge:  ,,daß  der  Peronaeus  brevis  von  seiner  direkten  physio- 
logischen Einwirkung  auf  die  Metatarsalplatte  im  Sinne  der  Abduktion  der- 
selben ausgeschaltet  ist,  desgleichen  von  der  Hebung  des  äußeren  Fuß- 
randes." Schere  sieht  in  jenem  Strang,  den  er  als  persistierende  (nach 
ScHOMEUEG  normalerweise  im  3.  Embryonalmonat  verschwindende)  Ver- 
bindung zwischen  Extensor  dig.  brevis  und  Peronaeus  brevis  auffaßt 
und  als  Peronaeus  extensorius  bezeichnet,  den  Hauptfaktor  für  die  Klump- 
fußgenese. 

Feedenhagen  teilt  aus  der  Klinik  ScHEEBS  folgende  anatomische  Variationen 


des  Peronaeus  brevis  bei  160  Klumpfüßen  mit: 

Normale  Verhältnisse   3 

Peronaeus  extensorius   150 

Adhäsionen  am  Cuboid    62 

Verbindungen  zum  Extensor  brevis  ....  81 

Fächerförmige  Aufsplitterung   20 

Andere  Variationen   9 


Debrunner,  Mau  und  neuerdings  Bernbeck  haben  an  eigenem  Material 
die  Befunde  Scherbs  überprüft,  fanden  sie  jedoch  nur  in  einem  Teil  der  Fälle 
bestätigt.  In  drei  Fällen  Berneecks  war  der  mit  dem  Cuboid  verwachsene 
Gewebsstrang  in  besonderer  Weise  in  den  Peronaeus  brevis  eingeschaltet: 
Die  Sehne  hörte  am  Würfelbein  nicht  ganz  auf,  sondern  zog  distal  des  Cuboid, 
in  normaler  Weise  von  einer  glatten  synovialen  Scheide  überzogen,  zur 
Tuberositas  weiter.  Die  gleichen  Veränderungen  wie  Schere  sie  für  den 
Peronaeus  brevis  beschrieb,  beobachtete  Berneeck  wiederholt  am  Extensor 
digit.  long  und  am  Peronaeus  tertius.  In  drei  Fällen  war  die  laterale  Portion  des 
Muskelbauches  des  Extensor  digit.  brevis  durch  derb-fibröses  Gev.ebe  ersetzt. 

In  einem  Falle  von  Pfrang  war  die  Flexor  halluc.  long. -Sehne  im 
Winkel  zwischen  hinterer  Schienbeinfläche  und  Fersenbein  mit  dem  Cal- 
caneus  verwachsen,  die  restliche  Sehne  also  funktionslos. 
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LuDLOFF  und  Pennees  beschrieben  häufige  zusätzliche  Faszikel  der 
Tibialis  post. -Sehne  zu  den  Basen  der  Metatarsalknoehen  IV  und  V.  Der 
Muskel  selbst  steht  dabei  unter  starker  Spannung.  Auch  Stewart,  sowie 
Garceau  und  Mannikg  beobachteten  abweichende  Sehnenansätze.  In  einem 
Falle  von  Scheel  war  auf  der  einen  Seite  eine  stark  verbreiterte  und  verkürzte 
Posticussehne,  auf  der  anderen  eine  abnorme  Insertion  der  Sehne  ,,in  dem 
hochgradig  hypertrophierten  umhüllenden  Bindegewebe"  vorhanden.  Hyper- 
trophiertes  und  geschrumpftes  Bindegewebe  füllte  auch  die  Fascienlogen 
des  Unterschenkels.  Sehnen  und  Sehnenscheiden  waren  teilweise  derb- 
fibrös verändert,  besonders  die  Scheide  des  Tibialis  post.  und  des  Flexor 
digt.  com.  (Ode). 

Pennebs  sah  in  mehr  als  ^/g  der  an  der  Würzburger  Orthopädischen 
KKnik  operierten  145  Klumpfüße  ,, einen  stark  nach  medial  über  den  Calcaneus 
verbreiterten  Ansatz  der  Achillessehne  oder  Sehnenstränge,  die  zur  Sehnen- 
scheide der  Peronaei  führten".  Oftmals  verlief  die  Sehne  des  M.  plantaris, 
die  normalerweise  distal  mit  der  Achillessehne  verschmilzt,  isoHert  bis  zu 
ihrem  fächerförmigen  Ansatz  an  der  Innenfläche  des  Fersenbeines.  Nach 
Durchtrennung  der  Achillessehne  stellte  sie  sich  als  ein  stark  gespannter 
breiter  Strang  dar.  Ebenso  häufig  wie  die  Anomahe  des  M.  plantaris  — 
in  mehr  als  ^/.-  der  Fälle  —  reichte  der  Ansatz  der  M.  tibialis  ant.  ungewöhn- 
lich weit  plantarwärts  bis  zur  Basis  des  Metatarsale  II.  Zuweilen  bestanden 
sehnige  Verbindungen  zwischen  der  Sehne  des  tibialis  ant.  und  der  des  Ex- 
tensor  halluc.  long,  in  Höhe  des  Cuneiforme  I.  In  ^/g  der  Fälle  waren 
mehrere  der  beschriebenen  Muskelanoraalien  am  gleichen  Fuß  nachweis- 
bar.  (Das  Peronaeusgebiet  wurde  nicht  kontrolliert.) 

Insertionsanomalien  wurden  übrigens  auch  beim  angeborenen  Knickplattfuß 
beschrieben  (WeKnauee). 

Debrunner und Wolsczan berichteten  über  überzählige  Muskeln  der 
Flexorengruppe.  Im  Falle  Debrunnees  handelte  es  sich  um  einen  kräftigen 
Komplementärmuskel,  der  an  der  Ventralseite  des  Soleusbauches  entsprang 
und  an  der  medialen  Fläche  des  Proc.  post.  calc.  inserierte.  Das  Muskel- 
fleisch des  Soleus  reichte  dabei  bis  kurz  über  seine  Ansatzseite.  In  einigen 
von  Wolsczan  operierten  Klumpfüßen  zogen  die  zusätzlichen  Muskeln  in 
den  tiefen  Flexoren  zum  medialen  Rand  des  M.  quadratus  plantae. 

Die  Muskelursprünge  zeigen  ebenfalls  Abweichungen  vom  Normalen. 
So  sah  HoFFA  den  M.  extensor  hallucis  brevis  statt  vom  Calcaneus  vom 
Talushals  und  Naviculare  und  den  M.  abductor  hallucis  von  der  Tibialis 
post.-Sehne  (zwischen  Innenknöchel  und  Kahnbein),  sowie  von  der  Ansatz- 
stelle des  Tibialis  ant.  entspringen. 

Besserl-Hagen  fand  abweichende  Ursprünge  der  kurzen  Fußsohlen- 
muskeln. 

Die  Veränderungen  am  B  a  n  d  a  p  p  a  r  a  t  w^irden  von  Kreuz  unter- 
sucht. Neben  einer  Atrophie  der  Membrana  interossea  zwischen  den  infolge 
der  Torsion  dicht  nebeneinander  liegenden  Unterschenkelknochen  fiel  eine 
Schwächung  des  Pfannen-  und  Gabelbandes  auf.  Das  Lig.  talonaviculare 
dors.  erwies  sich  dagegen  als  besonders  kräftig  entwickelt.  Die  Aponeurosis 
plantaris  war  in  einem  Falle  Pfrangs  von  vornherein  zweigeteilt.  Ein  derber 
lateraler  Strang  ging  zur  Tuberositas  ossis  metatarsalis  V,  ein  schmälerer 
medialer  zu  den  Zehen.  Auch  Pennebs  fand  häufig  (in  seiner  Fälle) 
Anomalien  der  Plantarfascie.  Meist  war  sie  in  ,, einen  schmalen,  aber  sehr 
kräftigen,  ganz  auf  der  Medialseite  der  Fußsohle  verlaufenden  Strang" 
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umgewandelt.  Ganz  allgemein  sind  die  an  der  Innenseite  des  Fußes  und  der 
Rückseite  der  Knöchelgelenke  gelegenen  verkürzten  Bänder  und  Kapseln 
besonders  kräftig  ausgebildet,  während  der  dorsolaterale  Bandapparat 
schwächlich  bleibt. 

An  den  Gefäßen  und  am  peripheren  Nervensystem 
wurde  bisher  kein  ki^ankhafter  Befund  erhoben.  Silberfärbungen,  die  Bechtol 
und  MossMAN  vornahmen,  zeigten  keine  Anomalien  der  Nerven  oder  moto- 
rischen Endplatten  irgendeines  Muskels".  Auch  das  Rückenmark  war 
normal. 

Mitteilungen  über  pathologische  Veränderungen  am  Zentral- 
nervensystem sind  spärlich.  Hackeisibkoch  fand  bei  Feten  mit 
Fußdeformitäten  einmal  Anonuilien  im  Zentralkanal,  ein  anderes  Mal  eine 
Verkürzung  des  Rückenmarkes.  Die  Mehrzahl  seiner  Fälle  ließ  jedoch  krank- 
hafte Befunde  vermissen.  Ostertag  beschreibt  als  ,, unauffälligsten  Grad 
einer  dysraphischen  Störung"  des  Rückenmarks  bei  einem  klumpfüßigen 
Neugeborenen,  neben  einer  Fehlanlage  der  Hinterhörner,  ,,eine  Hydromyehe 
mit  ausgesprochener  peri-ependymärer  Gliose  und  einem  Persistieren  der 
seitlichen  Furche  des  Rückenmarks,  die  zu  dieser  Zeit  längst  verschwimden 
sein  muß".  In  einem  anderen  Fall  von  ,, gedeckter  Spina  befida  mit  Klump- 
fuß" zeigte  das  Rückenmark  einen  schweren  Schheßungsdefekt  des  Zentral- 
kanals, der,  vom  vorderen  Ependymkeil  gebildet,  ,,das  Organ  rinnenförmig 
öffnet,  und  tief  wuchert  das  Mesenchym  ein".  In  einem  weiteren  Fall  (9  Mo- 
nate alter  Fet  mit  Spina  bifidia  sacralis,  Klumpfuß  auf  der  einen  und  Hacken- 
fuß auf  der  anderen  Seite),  den  Ostbktag  auf  Wunsch  von  Mau  untersuchte, 
bestand  der  kaudale  Rückenmarkabschnitt  lediglich  aus  einem  ,,ghös- 
mesenchymal  untermischten  Gewebe  mit  prall  gefüllten  Kapillaren  um 
einen  sehr  weiten  Zentralkanal  herum".  ,,In  den  dorsalen  Abschnitten 
des  oberen  Lumbaimarkes"  fand  sich  ,, ebenfalls  an  Stelle  der  Raphebildung 
atypisch  gelagertes  Mesenchym  und  eine  dorsomedial  verlaufende  Spalt- 
bildung". Auch  in  den  Vorderhörnern  sah  Ostertag  mehrfach  EntA\icklungs- 
störungen,  die  offenbar  mit  der  ungenügenden  Gefäßversorgung  zusammen- 
hingen. Bei  zwei  anecephalen  Früchten,  (ebenfalls  mit  Klumpfuß  auf  der 
einen  und  Hackenfuß  auf  der  anderen  Seite),  die  Döring  auf  Veranlassung 
von  Mau  untersuchte,  ..sah  man  in  den  verschiedensten  Segmenthöhen, 
sowohl  im  Dorsalmark,  wie  im  Lumbal-  und  Sacralmark,  verhältnismäßig 
große  Bezirke  atypisch  gelagerten  gliösen  Gewebes  im  Bereich  der  Pia,  bzw. 
in  dem  lockeren  durch  die  Fixierung  geschrumpften  Raum  zwischen  Pia  und 
Dura".  ,, Diese  Heterotypien  des  Nervengewebes  fanden  sich  nicht  nur  im 
Bereich  des  hinteren  Rückenmarkabschnittes,  sondern  auch  in  den  seit- 
lichen Partien.  Das  Rückenmark  A\ies  vielleicht  eine  leichte  Hypoplasie 
auf,  ein  Schließungsdefekt  war  jedoch  nicht  festzustellen.  Nur  im  kaudal- 
sten  Abschnitt,  aber  immerhin  noch  im  Sacralsegment  zeigte  das  Rücken- 
mark zwei  Zentralkanäle". 

Die  Veränderungen  des  Zentralnervensystems  sind  demnach  recht 
uneinheitlich:  einerseits  Schließungsdefekte  des  Rückenmarks,  und  zwar 
auch  dann,  wenn  nur  eine  Spina  bifida  occulta  vorliegt,  andererseits  un- 
genügende Gewebsdifferenzierung  und  sonstige  Anlagestörungen  der  grauen 
und  weißen  Substanz.  Pathologische  Befunde  sind  jedoch  nur  in  einem 
kleinen  Teil  der  Fälle  nachweisbar. 
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Statistik 

Der  Pes  variis  cong.  stellt  nach  Shands  15%  der  angeborenen  Fnß- 
deformitäten.  In  einer  Statistik  Eckhardts  über  angeborene  körperliche 
Mißbildungen  aus  den  Jahren  1941/42  hält  der  angeborene  Klumpfuß  mit 
43.4  °o  bei  weitem  die  Spitze  aller  gemeldeten  Fälle.  Auskünfte  über  die 
Häufigkeit  der  Hüftverrenkung,  che  mit  dem  Klumpfuß  in  Konkurrenz 
treten  könnte,  sind  freilich  sehr  lückenhaft.  Debrunnee.  kommt  anhand  der 
Angaben  verschiedener  Untersucher  aus  Deutschland,  Frankreich,  der  Schweiz 
und  Schweden  auf  , .einen  Fall  von  Klumpfuß  auf  1082  Geburten".  Im 
einzelnen  schwanken  die  Werte  zwischen  0,5  "/„o  (W.  M.  Müller)  und  1  % 
(Nilsonne).  K.  Müller  zählte  im  Geburtenmaterial  eines  Hamburger 
allgemeinen  Krankenhauses  (0,12  °o),  Zimmer  unter  25066  Neugeborenen 
einer  Leipziger  Frauenklinik  49  Klumpfüßige  (0,2%). 

Die  Klumpfußhäufigkeit  ist  möglicherweise  auch  zeitlichen  Schwan- 
kungen unterworfen.  Blencke,  Kochs,  F.  Lange,  Proppe  und  Schanz 
verzeichneten  übereinstimmend  eine  Zunahme  nach  dem  ersten  Weltkrieg 
bei  gleichzeitiger  Abnahme  der  Hüftluxation.  Vielleicht  ist  die  Zunahme 
aber  auch  nur  eine  scheinbare,  durch  die  verbesserte  Erfassung  der  Kranken 
vorgetäuscht,  zumal  ab  1920  das  preußische  Krüppelfürsorggesetz  wirksam 
Avurde . 

Die  Häufigkeit  schwankt  zwar  auch  regional,  doch  sind  die  Unter- 
schiede bei  weitem  nicht  so  eindrucksvoll  wie  bei  der  Hüftverrenkung. 
Welche  der  beiden  Mißbildungen  die  Spitze  hält,  hängt  daher  mehr  von  der 
Fluktuation  der  Hüftverrenkung  als  von  der  des  angeborenen  Klumpfußes 
ab.  Auch  in  Japan  wird  der  Pes  varus  cong.  oft  angetroffen,  während  er 
in  China  selten  sein  soll.  Ob  mißbildete  Kinder,  vor  allem  in  den  ländlichen 
Bezirken,  beseitigt  wurden,  ist  schwer  zu  entscheiden.  Für  manche  Neger- 
stämme Afrikas  ist  es  sehr  wahrscheinlich.  So  sah  Albert  Schweitzer 
(zit.  nach  Debrunner)  in  Lambarene  (franz.  Äquatorialafrika)  bisher  nur 
einen  einzigen  Fall.  Gregor  und  Lee  zählten  in  Südafrika  unter  7000  Neu- 
geborenen 1  Klumpfüßigen  (0,14 "/(,(,).  Shands  berichtet  aus  denUSAebenfalls 
über  Unterschiede  in  der  Verteilung  mit  einer  Bevorzugung  der  südhchen 
Staaten.  In  Cuba  ist  der  Klumpfuß  nach  Bestard-y-Pividal  die  häufigste 
angeborene  Mißbildung  (die  zweit  häufigste  der  Metatarsus  varus).  Stewart 
traf  ihn  unter  den  hawaischen  Eingeborenen  erhebhch  öfter  als  in  der  übrigen 
Bevölkerung.  Auch  in  Brasilien  stellt  er  nach  Moreas  keine  Seltenheit  dar. 
Dabei  sollen  therapieresistente  Formen,  die  als  „Barata  Ribeiros  Klump- 
füße" bezeichnet  werden,  häufig  sein. 

So  gut  wie  alle  europäischen  Untersucher  geben  ein  leichtes  Übermegen 
der  doppelseitigen  über  die  einseitigen  Fälle,  im  Verhältnis  55  °o  zu  45%,  an. 
Nur  Eckhardt  fand  unter  1826  Klumpfüßigen  etwas  weniger  doppelseitige, 
nämlich  nur  49,7  °o,  bei  25,6  °o  rechts-  und  24,7  °o  linksseitigen  Mißbildungen. 
Die  großen  amerikanischen  Statistiken  von  Lovett  und  Whitman  geben 
ebenfalls  eine  etwas  größere  Häufigkeit  einseitiger  Formen  an.  Linke  und 
rechte  Extremität  sind  ungefähr  gleich  oft  betroffen.  Doppel-  und  einseitige, 
sowie  schwTre  und  leichte  Mißbildungen  kommen  bei  beiden  Geschlechtern 
in  annähernd  gleicher  Verteilung  vor. 

Besonderes  Interesse  beansprucht  das  G  e  s  c  h  1  e  c  h  t  s  v  e  r  h  ä  1 1  - 
n  i  s  der  Klumpfüßigen.  Mau  errechnete  aus  rund  28000  Fällen  eine  Pro- 
portion von  66,59  %cJ  zu  33,41%     Das  männliche  Geschlecht  ist  demnach 


954 


Kapitel  VII 


doppelt  SO  häufig  betroffen  wie  das  weibliche.  Die  Abweichung  stimmt 
praktisch  mit  der  mathematischen  2  : 1-Proportion  überein. 

Anderweitige  Mißbildungen  finden  sich  in  etwa  12%  der  Klumpfuß- 
Fälle  (Debrunneb.  IsiGKEiT).  von  denen  nach  Abzug  aller  geringfügigen 
Anomalien  wie  Genua  valgum.  Epicanthus.  Phimose  usw.  noch  etwa  3 — 5% 
verbleiben  (Idelbergee).  Zum  gleichen  Ergebnis  kommt  Voss,  der  das 
Material  der  Münchener  Orthopädischen  Klinik  (415  Fälle)  untersuchte. 

Die  Zahl  von  48 °q,  die  AssuM  avif  Grund  seiner  Untersuchungen  an  50  Klump- 
fußfällen nennt,  ist  sicher  viel  zu  hoch  gegriffen.  ASSUM  führt  eine  ganze  Reihe 
von  Bagatellmißbildungen  mit  auf;  außerdem  stammt  sein  Krankengut  zum  Teil 
aus  einer  Heil-  und  Pflegeanstalt.  Multiple  Deformitäten  kommen  jedoch  bei  In- 
sassen derartiger  Anstalten  erfahrungsgemäß  viel  öfter  vor  als  in  der  sonstigen  Be- 
völkerung. 

Die  häufigste  B  e  g  1  e  i  t  m  i  ß  b  i  1  d  u  n  g  ist  der  angeborene  Hacken- 
fuß, die  zweithäufigste  die  sogenannte  angeborene  Hüftverrenkung.  Auch 
die  Kombination:  Klumpfuß-Spina  bifida  wird  relativ  oft  beobachtet. 
Beck  sah  bei  1.3  Klumpfüßigen  8  mal  röntgenologisch  eine  Spina  bifida 
occ,  LiFiz  unter  40  Fällen  13  mal.  Sell  fand  bei  sämthchen  ,, rebellischen 
Klumpfüßen'"  seines  Materials  von  51  Fällen  eine  Bogenspalte.  Claus  traf 
bei  18  Klumpfuß-Präparaten  von  Feten  und  Neugeborenen  7  mal  auf  einen 
offenen  Wir})elkanal  (5  Spina  bif.  occ,  2  Spina  bif.  cystica).  Vier  dieser 
nicht-lebensfähigen  Früchte  hatten  noch  andere  schwere  angeborene  Miß- 
bildungen. Die  angegebenen  Zahlen  büßen  jedoch  viel  an  Bedeutung  ein, 
weil  nach  den  Untersuchungen  von  Schamburow  und  Stilbans  schon 
normaler\\eise  die  Hälfte  aller  Kinder  einen  knöchernen  Bogenschluß  im 
Lenden-Kreuzbereich  vermissen  läßt.  Selbst  beim  Erwachsenen  beträgt 
die  Häufigkeit  der  Spina-  bifida  occ.  noch  10—14%.  (Grässner  10%,  Schoen 
14,2%,  Stiknweis  12,4%).  Neue,  noch  unveröffentlichte  Auszählungen 
von  Kammel  aus  meiner  Klinik  an  3000  Röntgenaufnahmen  zeigen  bei 
2  jährigen  in  95*J'o,  bei  5  jährigen  in  75%  und  bei  10  jährigen  in  50%  der 
Fälle  eine  Spina  bif.  occ.  (Tab.  1). 

Tabelle  1 

Altersverteilung  der  Spina  bifida  occulta. 
(Auszählungen  von  W.  Kammel  an  Hand  von  3000  Röntgenaufnahmen  der  Ortho- 
pädischen Universitäts-Klinik,  Gießen  [1958].) 


f    5    6    7    d    9   10  il  /2  J3  k   is  16  17  /8  üWahre 
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E.  MüLLEB,  der  das  Material  einer  Frauenklinik  überprüfte,  zählte 
unter  107  klumpfüßigen  Kindern  31  (28,5  °o)  mit  weiteren  Mißbildungen, 
darunter  23  mal  eine  Spina  bifida  aperta.  18  dieser  Kinder  er\\1esen  sich  als 
nicht-lebensfähig.  Auch  Zimmer  gibt  eine  hohe  Eate  nicht-lebensfähiger 
Kinder  an.  Von  49  klumpfüßigen  Neugeborenen  \mrden  9  (18  "o)  totgeboren, 
bzw.  starben  in  den  ersten  12  Stunden.  Sechs  dieser  neun  hatten  noch  weitere 
Mißbildungen. 

AssuM  und  FeTscheb  fiel  die  hohe  Kleinkindersterblichkeit  in  Klumpfuß- 
familien auf.  Wenn  man  bedenkt,  daß  es  sieh  überwiegend  um  relativ  große  Familien 
ländlicher  Bezirke  mit  niedrigem  sozialen  Niveau  handelt,  wird  man  darin  freilieh 
kaum  etwas  Besonderes  finden  können.   Verläßliehe  Zahlen  liegen  nicht  vor. 

Zimmer  berichtet  über  ,,eine  auffällige  Häufung  von  Frühgeburten.  Von 
49  Fällen  waren  es  18  (36,7%)"  gegenüber  einem  Durchschnitt  von  10%  (Dybeck). 
Weitere  Angaben  im  Schrifttum  fehlen. 

Nach  einer  Statistik  Bücms  aus  Kopenhagen  sollen  Klumpfüßige 
durchschnittlich  häufiger  Kinder  älterer  Mütter  sein.  In  64,5  °o  der  Mütter 
handelte  es  sich  um  Erstgebärende  (von  mittlerem  Durchschnittsalter). 
Untersuchungen  Idelbekgees.  die  von  327  (als  Einlinge  geborenen)  Merk- 
malsträger ausgingen,  erbrachten  jedoch  Übereinstimmung  zwischen  Er- 
wartung und  Erfahrung  für  sämtliche  Geburtenfolgenummern  der  Probanden- 
mütter. Das  Durchschnittsalter  der  Mütter  bei  der  Geburt  der  von  Idel- 
BEEGEK  vornehmlich  bearbeiteten  Klumpfuß-Zwilhnge  betrug  30,5  Jahre, 
das  der  Väter  33,5  Jahre.  Auch  darin  wird  man  nichts  Auffälliges  sehen 
dürfen,  da  Zwillinge,  namentlich  die  durch  Polyovulation  entstandenen 
Zweieiigen,  ohnehin  häufiger  erst  nach  mehreren  vorausgegangenen  Ge- 
burten geboren  werden.  Das  Durchschnittsalter  der  Eltern  bei  der  ersten 
Geburt  betrug  für  die  Mutter  26,  für  den  Vater  28,7  Jahre. 

Ätiologie  und  Pathogenese 

Schon  das  Vajus-Veda,  eine  altindische  Sammlung  von  Gebeten  und 
Liturgien  aus  dem  10.  Jh.  v.  Chr.,  erwähnt  die  Vererbbarkeit  des  Klump- 
fußes. Daneben  sollte  das  ,, Versehen''  der  Mütter  eine  Rolle  spielen.  Dem 
Mittelalter  genügte  die  ,,ira  dei"  als  Ursache  der  angeborenen  Mißbildungen. 
Ambeoise  Paee  (151C — 15S0)  glaubte,  daß  das  lange  Sitzen  der  Schwangeren 
mit  gekreuzten  Beinen  die  Kinder  klumpfüßig  zur  Welt  kommen  ließe. 
ScAEPA  (1752 — 1832)  betonte  erneut  die  Anlagestörung.  Die  Erforschung 
der  Infektionskrankheiten  verlegte  die  Krankheitsursachen  wieder  vorzugs- 
weise in  die  Umwelt.  Derartigen  Denkrichtungen  kann  man  sich  schwer 
entziehen.  Auch  der  Wissenschaftler  ist  dem  ,, Zeitgeist"  mehr  oder  weniger 
ausgeliefert.  So  suchte  man  denn  die  Ursachen  der  angeborenen  Miß- 
bildungen in  der  vorgeburtlichen  Umwelt,  vor  allem  im  intrauterinen  Raum- 
mangel (durch  ungenügende  Fruchtwassermenge,  Mehrlingsschwanger- 
schaft, raumbeengende  Tumoren  usw.). 

In  jüngster  Zeit  sind  eine  Reihe  von  Noxen  entdeckt  worden  (Sauer- 
stoffmangel, Mangelernährung,  Virusinfektionen,  Röntgenbestrahlung),  die 
im  Tierversuch  Keimschädigungen  und  erbliche  Entwicklungsstörungen 
hervorrufen.  Exogene  Phänokopien  angeborener  Mißbildungen  scheinen 
auch  beim  Menschen  gelegentlich  vorzukommen. 

Kasuistische  Arbeiten  zur  Vererbung  des  Pes  varus  cong.  stammen 
von  Adams,  Bade,  Beandenbueg,  Beücknee,  Cavanaugh,  Debeunner, 

61  Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  1 
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DiRUF,  DaLLTNGER,  Fbosch,  Fraenkel.  Joachimsthal,  Kochs.  Lauenee, 
NiTSCHE  und  Armknecht,  Panum,  Schepelmann,  Schröder,  Schwarz- 
weller,  Scaglietti,  Smilga,  Valentin  u.  a.,  systematische  Untersuchungen 
von  AssuM,  Bessel-Hagen,  Fetscher,  Idelbergeb.  Isigkeit,  Mau  und 
E.  W.  Müller.  Erst  nach  dem  Ende  des  1.  Weltkrieges  begann  man  sich 
nachdrückUch  für  die  Zusammenhänge  zu  interessieren. 

Die  Angaben  über  Erblichkeit  schwanken  zwischen  G,lö%  (Isigkeit) 
und  21,3 °o  (Panum):  im  Mittel  liegen  sie  bei  15 — 17 °o-  Daher,  meinte 
DuNCKER,  „ist  der  Schluß  berechtigt,  daß  in  der  Regel  die  exogenen  Ein- 
flüsse die  Hauptrolle  spielen".  Fritz  Lange  schätzte  1928  die  Häufigkeit 
des  durch  ,, Behinderung  der  freien  Beweglichkeit  des  Embryo  im  Uterus", 
hauptsächlich  ,, durch  Fruchtwassermangel"  verursachten  angeborenen 
Klumpfußes  in  seinem  Material  ,,auf  75-80",,".  Der  gleichen  Meinung  war 
Gaugele.  Bernbeck  schrieb  1950:  ..AUe  statistisch-mathematischen  Deduk- 
tionen sind  a  priori  spekulativ  falsch,  weil  es  nicht  nur  ,, wahrscheinlich''  — 
wie  von  Verschuer  sagt  —  sondern  sicher  ( !)  einen  erblichen  und  nicht- 
erblichen Klumpfuß  gibt,  ohne  daß  eine  Trennung  nach  dem  Phänotypus 
möglich  wäre!"  Und  weiter  meint  Bernbeck:  „In  zahlreichen  Veröffent- 
lichungen der  Weltliteratur  konnte  der  exakte  Nachweis  erbracht  werden, 
daß  exogene  Faktoren  nicht  ganz  so  selten  einen  Klumpfuß  bedingen: 
Uterusanomalien,  Gebärmuttermyome,  fetaler  Hydrocephalus." 

Es  gibt  in  der  Tat  eine  Reihe  von  Beobachtungen,  in  denen  sich  ein 
klumpfüßiges  Kind  in  einem  Uterus  bicornis  oder  myomatosus  entwickelte. 
Der  Wissenschaftler  wird  den  Kausalzusammenhang  freilich  nur  dann 
bejahen,  wenn  es  sich  1.  nicht  um  Einzelfunde  handelt  und  wenn  2.  nach 
Möglichkeit  Tierversuche  unter  vergleichbaren  Bedingungen  ähnliche  Er- 
gebnisse zeigten.  Tierexperimente  Debrunners,  bei  denen  das  Frucht- 
wasser mehrfach  mit  der  Spritze  abgesaugt  wurde,  hatten  jedoch  ledig- 
lich eine  allgemeine  Wachstumshemmung  der  Feten  zur  Folge.  Nicht 
anders  verliefen  die  Tierversuche  Hellners  mit  Teilresektionen  des  graviden 
Uterus.  Die  Hypothese,  der  angeborene  Klumpfuß  entstehe  durch  intraute- 
rine Raumnot,  insbesondere  durch  Fruchtwassermangel,  hat  ihre  Stütze 
von  jeher  weniger  in  objektiven  Beweisen,  als  in  der  subjektiven  Befriedi- 
gung des  Causalitätsbedürfnisses  gefunden.  Debrunner  hat  darauf  hin- 
gewiesen, daß  ein  intrauteriner  Raummangel  nur  in  den  letzten  Schwanger- 
schaftsmonaten denkbar  wäre,  da  die  Feten  bis  dahin  im  Fruchtwasser 
schwimmen.  Bechtol  und  Mossman  sahen  aber  schon  bei  einer  3  Monate 
alten  Frucht  typische  Klumpfüße. 

Beenbeck  hat ,, neugeborene,  jugendliche  und  ältere  Katzen  in  Klump- 
fußstellung für  mehrere  Wochen  eingegipst  —  das  Resultat  war  in  jedem 
Falle  eine  typische,  nicht  wieder  verschwindende,  sondern  progrediente 
Deformität".  Durch  manuelle  Redressements  ,, konnte  jedoch  in  allen 
Fällen  wieder  eine  Korrektur  bis  zur  Restitutio  ad  integrum  erzielt  werden". 
Bernbeck  vermeidet  es,  irgendwelche  Folgerungen  daran  zn  knüpfen.  Seine 
Ergebnisse  entsprechen  auch  nur  dem  PREisERschen  Gesetz,  daß  Weich- 
teile, deren  Ansatzpunkte  einander  für  längere  Zeit  genähert  werden,  sich 
verkürzen.  Sie  waren  zu  erwarten.  Daraus  Schlüsse  auf  die  Genese  des 
angeborenen  Klumpfußes  zu  ziehen,  ist  in  keiner  Weise  gestattet.  Nie- 
mand bezweifelt,  daß  durch  gewaltsame  Umpressung  und  Fixierung  in 
Fehlstellung  aus  einem  wachsenden  Normalfuß  eine  Deformität  werden 
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kann.  Das  kaiserliche  China  hat  solche  Experimente  bekanntlich  in  größtem 
Umfange  durchgeführt.  Es  fehlt  aber  jeder  Beweis  für  das  Vorkommen 
dieses  Vorganges  in  der  Natur.  Alle  bisherigen  Beobachtungen  sprechen 
dagegen.  Nicht  zuletzt  die  Tatsache,  daß  Klumpfüße  nur  selten  mit  anderen 
angeborenen  Mißbildungen  kombiniert  sind,  die  auch  durch  intrauterine 
Eaumnot  erklärt  werden  können.  Warum  sollte  bei  Raummangel  auch  aus- 
gerechnet immer  nur  die  eine  typische  Fehlform  entstehen  und  noch  dazu 
in  der  Hälfte  aller  Fälle  einseitig?  Das  Auftreten  multipler  Mißbildungen 
wäre  viel  verständlicher.  Und  wie  sollte  man  unter  diesen  Umständen  das 
konstante  2  (J:  1  $  Geschlechtsverhältnis  erklären? 

Ein  anderes  Argument  für  die  exogene  Entstehung  des  angeborenen 
Klumpfußes,  das  erstmals  von  Kreuz  vorgetragen  und  von  Bernbeck 
wieder  aufgegriffen  wurde,  ist  die  Behauptung,  daß  Erbleiden  unheilbar 
seien.  Da  der  Klumpfuß  jedoch  bei  frühzeitiger  und  richtiger  Behandlung 
in  einem  hohen  Prozentsatz  korrigiert  zu  werden  vermag,  könne  es  sich 
nicht  um  eine  erbliche  Mißbildung  handeln.  Der  Beweis  ist  wenig  über- 
zeugend. Jeder  Arzt  kennt  die  teilweise  sehr  schönen  Erfolge  der  Schock- 
therapie bei  endogenen  Depressionen,  und  wir  wissen  nicht  minder  um  das 
häufige  Versagen  all  unserer  Behandlung  bei  nichterbhchen  Krankheiten. 

Auch  die  gelegentlich  an  den  prominenten  Stellen  des  Fußrückens 
sichtbaren  von  VoLKMANNschen  Narben  garantieren  die  mechanische  Ent- 
stehung keineswegs.  Sie  sind  zwar  durch  den  Druck  der  Uteruswand  ent- 
standen; aber  dieser  Druck  hat  nicht  die  Mißbildung  verursacht,  sondern 
lediglich  die  Haut  des  bereits  vorhandenen  Klumpfußes  geschädigt.  Dafür 
liefert  die  Beobachtung  Debrunnees  eines  ,. vom  Vater  her  vererbten  Klump- 
fußes mit  bei  der  Geburt  noch  offenem  Druckgeschwür'"  das  Anschauungs- 
material. —  Die  ,,Osteochondrosis  deformans  tarsi  fetahs'\  die  nach  den 
Worten  Bernbecks  so  sehr  einer  „druckmechanischen  Gewebsschädigung" 
ähnelt,  erklärt  sich  unschwer  aus  der  dysharmonischen  Knorpelbelastung 
infolge  des  einseitigen  Muskelzuges  während  der  zweiten  Schwangerschafts- 
hälfte. 

Es  gibt  jedoch  noch  andere  Befunde,  die  die  von  Bernbeck,  Kbeuz, 
Storck  u.  a.  angeführten  Argumente  widerlegen.  Wenn  wirklich  intrauteriner 
Raummangel  für  die  Entstehung  des  Pes  varus  cong.  eine  Rolle  spielen 
würde,  müßten  Zwillinge  in  höherem  Maße  klumpfüßig  sein  als  Einlinge. 
Weiterhin  sollte  die  familiäre  Belastung  klumpfüßiger  Mehrlinge  geringer 
sein  als  die  klumpfüßiger  Einlinge.  Und  schließlich  sollten  klumpfüßige 
Zwillinge  überhaupt  eine  größere  Zahl  von  Mißbildungen  aufweisen  als 
Einlinge. 

Das  alles  trifft  indessen  nicht  zu,  wie  die  Untersuchungen  Idelbergees 
an  einer  unausgelesenen  Zwillingsserie  von  251  Paaren  zeigen.  Auch  unter 
den  214  ZwilUngspaaren,  die  Maria  Schiller  in  der  Stuttgarter  Schul- 
jugend fand  und  untersuchte,  war  nicht  ein  einziges  Kind  mit  angeborenem 
Klumpfuß.  Conrad  sah  bei  seinen  Vererbungsstudien  über  die  genuine 
Epilepsie  unter  253  Paaren  nur  einen  Fall  von  Pes  varus  cong. 

Die  Befragungen  Idelbergees  nach  Fruchtwassermenge  und  Kindesbewegungen 
während  der  Schwangerschaft  haben  ebenfalls  keine  Anhaltspunkte  für  die  Wirk- 
samkeit mechanischer  Ursachen  gegeben. 

Das  Verhältnis  doppelseitiger  zu  einseitigen  Klumpfüßen  bleibt  mit 
57  %  zu  43  %  bei  den  Probanden  der  Zwillingsserie  Idelbergees  im  Rahmen 
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des  bisher  bei  Einlingen  Bekannten.  Desgleichen  war  bei  216  khimpi'üßigen 
Probanden  die  Hänfigkeit  anderweitiger  Mißbildnngen  mit  4,1%  nicht 
größer  als  bei  Einlingen.  Von  den  überwiegend  nicht-klumpfüßigen  Partnern 
jener  Probanden  hatten  2,2%  andere  Deformitäten,  von  denen  eine  als 
(ein  Fall  von  muskulärem  Schiefhals)  vielleicht  als  mechanisch  ver- 
ursacht deutbar  war. 

Fetscher  und  Isigkeit  zählten  unter  1305  Geschwistern  ihrer  584 
klumpfüßigen  Probanden  41  weitere  Merkmalsträger  (=  3,1  °„).  Den  gleichen 
Vonlmndertsatz  (3,0 "o)  erhielt  Idelbeeger  als  Belastungsziffer  der  zwei- 
eiigen Partner  seiner  Zwillingsserie,  die  biologisch  den  nicht  aus  einer 
Zwillingsgeburt  stammenden  Geschwistern  gleichgestellt  sind.  Die  Über- 
einstimmung der  beiden  Werte  beweist,  daß  die  Zwillingsschwangerschaft 
keinen  Einfluß  auf  die  Klumpfuß-Entstehung  hat. 

Nach  einer  Vermutung  Debrunners  —  der  sich  im  übrigen  rückhaltlos 
für  die  erbliche  Genese  des  Pes  varus  cong.  einsetzt  —  sollten  bestinmite, 
nicht  gerade  häufige  Formen  angeborener  Klumpfüße,  die  sich  bei  der  Geburt 
als ., eingerollte  Normalfüße'"  darstellen,  eine  exogene  Ursache  haben  können. 
Idelbeeger  fand  unter  242  Probanden  seiner  Zwillingsserie  34  ( =  14  °o),  die 
der  Definition  Debeunnees  entsprachen.  Bei  3  (9°o)  ergaben  sich  weitere 
familiäre  Klumpfuß-Träger.  Der  Wert  stimmt  mit  der  Belastungsziffer  der 
Gesamtserie  von  11,2°,,  genügend  überein,  um  wahrscheinlich  zu  machen, 
daß  diese  leichten  Formen  ätiologisch  keine  Sonderstellung  einnehmen.  Die 
entsprechenden  Prozentsätze  für  die  Gruppen  der  mittelschweren  und 
schweren  Klumpfüße  lauten :  11,1  °o  und  12,7  "o-  Es  handelt  sich  vielmehr  um 
eine  therapeutisch  besonders  gut  beeinflußbare  Gruppe  von  Klumpfüßen, 
^vie  sie  am  Ende  der  Variationsreihe  von  den  schweren  zu  den  leichten  Aus- 
prägungsgraden ohnehin  zu  erwarten  ist. 

Mau  hat  als  erster  den  Klumpfuß  „als  eine  im  Keimplasma  verankerte 
genbedingte  Hemmimgsbildung''  aufgefaßt,  er  stützt  sich  dabei  vor  allem 
auf  das  2;^:  1  Geschlechtsverhältnis,  das  bei  Annahme  exogener  Ursachen 
nicht  zu  erklären  ist.  Abweichungen  von  der  paritätischen  Proportion 
kennen  wir  bei  zahh-eichen  Merkmalen:  Der  Morbus  Bechteeew  beispiels- 
weise betrifft  fast  ausschließlich  Männer.  Bei  der  sogenannten  angeborenen 
Hüftverrenkung  überwiegt  das  weibliche  Geschlecht  im  Verhältnis  5,4  9 
zu  1(J,  bei  den  Lippen-Kiefer-Gaumenspalten  und  bei  der  PERTHESschen 
Krankheit  das  männliche  mit  3fJ:2  In  den  meisten  Fällen,  (falls  die 
Erblichkeit  gesichert  ist),  dürfte  es  sich  um  eine  geschlechtsverschiedene 
Manifestation  einer  auf  beide  Geschlechter  gleichmäßig  verteilten  Anlage 
handeln.  Goldschmidt  prägte  dafür  den  Begriff  der  „geschlechtskontrol- 
lierten Vererbung".  Die  experimentelle  Genetik  hat  für  diesen  Typus,  der 
zuerst  bei  Schmetterlingen  nachgewiesen  wurde,  inzwischen  eine  große 
Zahl  von  Beispielen  geliefert.  Sicher  liegt  hier  eine  weit  verbreitete  Er- 
scheinung vor.  Idelberger  zählte  unter  22  männlichen  eineiigen  Zwillings- 
Paaren  seiner  Klumpfußserie  sechs  Konkordante  (27  °o),  unter  den  13  weib- 
lichen dagegen  nur  2  (15  °o).  Die  Erfahrung  entspricht  also  anscheinend  der 
Erwartung  und  damit  für  einen  geschlechtsbegrenzten  Effekt:  denn  die 
Konkordanz  der  weiblichen  eineiigen  ZwiUinge  ist  nur  etw^a  halb  so  groß  wie 
die  der  männlichen. 

Die  Genauigkeit,  mit  der  das  1  :  1 3"  -  Verhältnis  über  Generationen 
hinweg  festgehalten  wird,  legt  aber  noch  einen  weiteren  Schluß  nahe:  Der 
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Begriff  der  geschlechtsbegrenzten  oder  geschlechtskontroUierten  Vererbung 
sagt  zunächst  nur  etwas  über  ein  bestimmtes  statistisches  Verhalten,  aber 
nichts  über  seine  Ursachen  aus.  Idelbeegek  hat  für  den  Pes  varus  cong.  die 
Vermutung  geäußert,  daß  es  sich  um  die  Wirkung  geschlechtsgebundener 
Modifikationsgene  handeln  könne.  Das  pathogene  Hauptgen  ist  sicher  nicht 
im  Geschlechtschromosom  lokalisiert.  Das  wurde  schon  von  Fetscher 
anhand  seiner  Sippschaftstafeln  ausgeschlossen.  Nimmt  man  jedoch  im 
X-Chromosom  verankerte  Modifikatoren  an,  so  könnte  der  hemmende 
Effekt  im  weibhchen  Geschlecht  genau  doppelt  so  groß  sein  wie  im  männ- 
hchen  —  vorausgesetzt,  daß  diese  Nebengene  sich  dominent  vererben  und 
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Abb.  8. 

Familientafel  des  angeborenen  Klumpfußes.  [Aus  IsigkeiT, 
Arch.  orthop.  Chir.  25,  535  (1927).] 


selbst  keinen  Manifestationsschwankungen  unterliegen.  Auch  Timofeeff- 
Ressowsky  hält  diese  Arbeitshypothese  für  gut  begründet. 

ZiMMEKund  R.  Müller  haben  allerdings  noch  auf  eine  andere  Erklärungs- 
möglichkeit durch  eine  (serai-)  Letalauslese  hingewiesen.  Zimmer  fand  bei 
49  Klumpfußfällen  —  unter  Einschluß  der  nicht-lebensfähigen  Kinder  — 
23  Knaben  und  25  Mädchen  (bei  einem  Kind  war  das  Geschlecht  nicht 
bestimmbar),  entsprechend  einem  Verhältnis  von  annähernd  1  :  1  9-  Unter 
den  neun  totgeborenen  oder  innerhalb  der  ersten  12  Stunden  post  partum 
gestorbenen  Kindern  waren  ckei  Knaben  und  sechs  Mädchen.  Sechs  dieser 
neun  Kinder  waren  noch  mit  „weiteren  Mißbildungen  behaftet"  (gegenüber 
vier  unter  40  Lebensfähigen).  Leider  ist  nicht  gesagt,  um  welche  Miß- 
bildungen es  sich  handelt.  Im  Material  R.  Müllers  waren  von  107  klump- 
füßigen Neugeborenen  61  (57%)  männUchen  und  46  (43  "^'u)  weiblichen 
Geschlechts.  Da  acht  Knaben  und  15  Mädchen  starben,  setzten  sich  die  84 
am  Leben  bleibenden  Kinder  aus  53  (63%)  Knaben  und  31  (37%)  Mädchen 
zusammen.  Müller  meint:  .,Bei  Betrachtung  der  Zahl  der  nicht  lebens- 
fähigen Kinder  ist  es  nun  doch  whkhch  auffallend,  daß  auch  nach  meiner 
Statistik  wesentlich  mehr  klumpfußbehaftete  Mädchen  als  Knaben  nicht  lebens- 
fähig sind,  und  zwar  meinen  Zahlen  nach  genau  doppelt  soviel  Mädchen  (15) 
wie  Knaben  (8)."  Von  den  23  nicht  Lebensfähigen  hatten  18  (13  9  und  5  cJ) 
eine  Spina  bif.  aperta;  zwei  weitere  waren  Anencephali  (1  $  und  1  Die 
von  Müller  mitgeteilten  Zahlen  spiegeln  mit  ihrer  Bevorzugung  des  weib- 
lichen Geschlechts  die  Sexualproportion  bei  Spina  bif.  aperta  wider.  Die 
letale  Wh-kung  ist  an  die  Rachischisis  geknüpft.  Die  überlebenden  84  Kinder 
zeigen  hingegen  die  Tendenz,  zur  2  -.1  $  -  Proportion  des  angeborenen 
Klumpfußes  zurückzukehren. 
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Idelbekgee  machte  darauf  aufmerksam,  daß  das  :  1  $  -Verhältnis 
in  allen  Lebensaltern  und  in  mehreren  aufeinanderfolgenden  Generationen 
unverändert  erhalten  bleibt.  Letalfaktoren,  die  ja  nur  im  heterozygoten 
Zustand  weitergegeben  werden,  merzen  sich  jedoch  von  selbst  aus,  wenn 
keine  planmäßige  Selektion  getrieben  wird.  Auch  die  auslesefreie  Zwillings- 
serie bietet  ge-ftisse  Möglichkeiten  zu  prüfen,  ob  eine  Letalauslese  vorliegt. 
Nach  Weinberg  ist  bei  praenatal  wksamen  Letalfaktoren  die  Zahl  der 
zweieiigen  Zwillinge  vermindert,  bei  postnataler  Letalauslese  dagegen  — 
nach  LuxENBURGER  —  die  Zahl  der  Eineiigen.  Die  Zwillingsserie  Idel- 
BERGEEs  enthält  jedoch  nichts,  was  den  Verdacht  einer  prae-  oder  postnatalen 
Letalauslese  rechtfertigen  würde.  Es  wäre  ja  auch  merkwürdig  —  darin 
muß  man  sich  der  Kritik  Mau's  anschließen— ,  wenn  gerade  so  viele  Merkmals- 
träger weiblichen  Geschlechts  kurz  nach  der  Geburt  stürben,  daß  die  Sexual- 
proportion der  übriggebliebenen  genau  2^:1$  ausmachen  würde.  Das 
konstante  2  =  1  ?  -  Geschlechtsverhältnis  ist  in  der  Tat  das  eindrucks- 
vollste Argument  für  die  Annahme  vorwiegend  endogener  Ursachen  beim 
angeborenen  Klumpfuß,  zumal  es  keinen  einzigen  vcrläßhchen  Beweis  für 
eine  mechanische  Entstehung  gibt. 

FE'i-'SCHEB  glaubte  eine  atypische  (3  :  2  $)  Sexualproportion  auch  unter 
den  nicht-mißbildeten  Geschwistern  seiner  Klumpfuß-Probanden  annehmen  zu 
dürfen.  Die  Angabe  wurde  später  von  IsiGKEiT  unter  gewissen  Vorbehalten 
bestätigt.  Wenn  aber  das  2(J  zu  1  ^-Verhältnis  beim  Pes  varus  cong.  durch  eine 
statistisch  als  Halbierung  wirkende  Manifestationshemmung  im  weiblichenGeschlecht 
bedingt  ist,  kann  sie  logischerweise  auch  nur  bei  den  manifestierten,  d.h.  klumpfüßigen 
Individuen  in  Erscheinung  treten.  Eine  3,;^  zu  2  $ -Proportion  unter  den  gesunden 
Probanden-Geschwistern  wäre  nach  dieser  Anschauung  deshalb  nicht  nur  nicht 
erklärlich,  sondern  würde  ihre  Richtigkeit  ausschließen. 

Die  Nachrechnung  der  Zahlen  von  Ft'JscKER  und  IsiGKErj.'  durch  Idelbeeger 
ergab,  daß  von  Fe'?SCHE3  durch  einen  Rechenfehler  nicht  alle  Merkmalsträger  in 
den  G333hwisterschaften  (die  ja  das  Geschlechtsverhältnis  zugunsten  des  männ- 
lichen Geschlechts  verändern  müssen)  ausgeschieden  wurden.  IsiOKEi':'  hat  zwar 
diesen  Fehler  bemerkt,  aber  nur  teilweise  korrigiert.  Eigene  Untersuchungen  von 
Idelbergsr  an  647  Probandengeschwistern  zeigten  volle  Übereinstimmimg  zwischen 
den  Werten  der  Erfahrung  und  Erwartung  (Erf. :  330  cJ  :  317  ?;  Erw. :  333  <^  :  314  ?). 
Auch  unter  den  Geschwistern  der  Probandeneltern  und  den  Kindern  dieser  Personen- 
gruppe war  das  Geschlechtsverhältnis  normal. 

Welche  Bedeutung  der  Vererbung  zukommt,  wird  durch  die  Ergebnisse 
der  Zwillingsforschung  sinnfällig.  Idelberger  fand  in  seiner  Serie  eine 
EZ-Konkordanz  von  32,5%  gegenüber  einer  ZZ-Konkordanz  von  nur 
3%  (s.  Tab.  2).  Paare,  deren  beide  Paarlinge  mit  Klumpfüßen  zur  Welt 
kamen,  sind  unter  den  EZ  mithin  rund  11  mal  so  häufig  wie  unter  den  ZZ, 
die  ihrer  biologischen  Stellung  nach  gewöhnlichen  Geschwistern  entsprechen. 
Wie  die  Tabelle  3  zeigt,  steht  der  angeborene  Klumpfuß  hinsichtlich  der 
Höhe  seines  Konkordanzquotienten  an  dritter  Stelle,  nach  der  genuinen 
Epilepsie  und  der  Hüftverrenkung.  Obgleich  die  EZ-Konkordanz  relativ 
niedrig  ist,  übertrifft  der  Quotient  bei  weitem  den  des  endogenen  Schwach- 
sinns, bei  dem  die  EZ-Konkordanz  100%  beträgt.  Daraus  ergibt  sich 
zwanglos  die  große  Rolle,  die  die  Anlage  beim  Zustandekommen  des  Pes 
var.  cong.  spielt. 
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Tabelle  2 

Konkordanz-  und  Diskordanzhäufigkeit  der  Partner 
beim  angeborenen  Klumpfuß') 

Paare  mit  überlebenden  Paarlingen. 
(Probandenmethode;  in  Klammern  einfache  Zählung.) 


Anzahl  der  Paare 

davon  Klump 
absolut 

fuß  beim  Partner 
in  % 

ZZ 

zz 

134  (133) 
40  (  35) 

4  (3) 
13  (8) 

3     (  2,3) 
32,5  (22,9) 

Tabelle  3 

Die  Konkordanz  bei  EZ  und  ZZ*) 
im  Material  verschiedener  U  n  t  e  r  s  u  c  h  e  r  '') 


Untersueher 

Merkmal 

Zahl 

EZ 

Konkordanz 

der  Paare 

ZZ 

Kelat. 

Conrad 

Genuine  Epilepsie   .   .  . 

253 

66,6 

3,1 

1  :  21,5 

Idelberger 

Angeborener  Klumpfuß  . 

242 

22,9 

2,3 

1  :  10 

Idelberger 

Lippen  -  Kiefer  -  Gaumen- 

spalten   

49 

25,0 

5,9 

1  :  4,2 

Idelberger 

Hüftverrenkung  .... 

138 

42,7 

2,8 

1  :  15 

JUDA 

Endogener  Schwachsinn . 

298 

100,0 

45,2 

1  :  2 

Kaufmann  u. 

Akuter  Gelenkrheumatis- 

Scherer 

mus   

74 

14,8 

2,1 

1  :  7 

Stumpfl 

37 

60,0 

40,0 

1  :  1,5 

Then  Bergh 

Diabetes  mellitus     ...  . 

131 

65,2 

21,7 

1  :  3 

Thums 

Angeborene  cerebrale 

Kinderlähmung     .   .  . 

46 

11,1 

5,0 

1  :  2 

*)  EZ  = 

=  eineiige  Zwillinge,  ZZ  = 

zweieiige 

Zwillinge. 

LuxENBUKGEE  hat  s.  Z.  die  EZ-Konkordanz  der  Manifestationswahr- 
scheinlichkeit und  umgekehrt  die  EZ-Diskordanz  der  Manifestations- 
schwankung gleichgesetzt.  Lenz  lehnt  dieses  Vorgehen  ab,  weil  die 
EZ-Diskordanz  seiner  Meinung  nach  lediglich  die  Größe  der  Entwicklungs- 
labilität^)  anzeigt.  Die  Kenntnis  dieses  Wertes  ist  praktisch  nicht  sehr 
bedeutungsvoll.  Versucht  man  einmal,  nach  dem  Vorschlag  von  Lenz,  die 
,, Manifestationswahrscheinlichkeit"  des  pathogenen  Hauptgens  zu  schätzen, 
so  ergibt  sich  folgendes:  Nach  Fetscher  und  Isigkeit  waren  3,1%  der 
Geschwister  ihrer  klumpfüßigen  Probanden  ebenfalls  klumpfüßig.  Die 
Wahrscheinhchkeit,  daß  ein  Gen  bei  Geschwistern  gemeinsam  auftritt, 
beträgt  50 °o.  Auf  das  Hauptgen  entfallen  dann  3,1%  von  50,  d.  h.  6,2%. 
So  groß  ist  also  die  ,, Manifestationswahrscheinlichkeit"  des  pathogenen 
Hauptgens.  Die  sehr  viel  höhere  EZ-Konkordanz  kann  demnach  nur  durch 
Nebengene  verursacht  sein.  Dem  Geschlechtsverhältnis  beim  Pes  varus  cong. 
entsprechend  sind  -/g  aller  Betroffenen  Knaben  und       Mädchen.  Das 

')  Aus  Idelberger,  Die  Zwillingspathologie  des  angeborenen  Klumpfußes. 
")  Aus  Idelberger,  Die  Erbpathologie  der  sogenannten  angeborenen  Hüft- 
verrenkung. 

^)  Entwicklungslabilität  =  nicht-genbedingte,  zufällige  Störungen  der  früh- 
embryonalen Entwicklung.  Sie  beruht  auf  den  gleichen  Ursachen,  die  bei  symme- 
trisch angelegten  Merkmalen  zu  asymmetrischer  Ausbildung  führen. 
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bedeutet  nach  dem  soeben  Gesagten,  daß  die  „Manifestationswahrscheinlich- 
keit" des  pathogenen  Haiiptgens  im  männlichen  Geschlecht  nur  rund  4°«,  im 
weiblichen  etwa  2  "„  beträgt.  Da  die  Geschwister  von  Probanden  mit  diesen 
einen  Teil  der  Nebengene  gemeinsam  haben,  ist  damit  zu  rechnen,  daß  die 
, .Manifestationswahrscheinlichkeit"  für  irgendwelche  anderen  Gruppen 
der  Bevölkerung  noch  geringer  ist.  Verglichen  mit  der  sogenannten  Mani- 
festationswahrscheinlichkeit im  Sinne  Luxenbuegees  ist  das  nur  ein  sehr 
geringer  Vonhundertsatz.  Damit  Avird  das  überwiegend  solitäre  Vorkommen 
des  angeborenen  Klumpfußes  —  das  z.  T.  auch  durch  den  rezessiven  Erb- 
gang bedingt  ist  —  verständlich.  Gehäuftes  familiäres  Auftreten  von 
Klumpfüßen  dürfte  im  allgemeinen  nur  dort  möglich  sein,  wo  fördernde 
Nebengene  mitvererbt  werden. 

Die  „Manifestationsvvahrscheinliclikeit",  die  Luxekbtjeger  der  Penetranz 
im  Sinne  Timofeef-Ressovskys  gleiclisetzt,  ist  jedoch  nur  die  eine  Seite  der  Anlagen- 
äußerung. Timofeef-Ressovsky  unterscheidet  daneben  noch  Schwankungen  der 
Expressivität  und  Spezifität. 

Bei  Prüfung  der  Korrelation  des  Ausprägungsgrades  für  beide  Extremi- 
täten bei  doppelseitigem  Klumpfuß  fand  Idelbeegee  in  seinem  Material 
die  hohe  Korrelation  von  74  "o.  d.  h.  beide  Füße  waren  meistens  annähernd 
gleich  schwer  mißbildet.  Gleiches  mußte  für  Proband  und  Partner  der 
konkordanten  EZ-Paare  seiner  Zwillingsserie  gelten :  Wurden  beim  Probanden 
schwere  Klumpfüße  festgestellt,  so  hatte  auch  sein  konkordanter  eineiiger 
Partner  gewöhnlich  eine  schwere  Mißbildung.  Die  EZ- Gruppe  mit  erheb- 
lichen Fehlformen  enthielt  jedoch  vergleichsweise  nicht  mehr  konkordante 
Paare  als  die  EZ-Gruppe  der  leichten  Fälle.  Penetranz  und  Expressivität 
zeigen  folglich  ein  weitgehend  unabhängiges  Verhalten.  Das  wurde  auch 
bei  einem  Vergleich  von  Geschlecht  und  Ausprägungsgrad  deutlich :  Schwere 
Klumpfüße  waren  im  männlichen  Geschlecht  nicht  weniger  häufig  als  im 
weiblichen. 

EZ-Paare  mit  beidseitigem  Klumpfuß  des  Probanden  waren  dagegen 
rund  doppelt  so  oft  konkordant  wie  solche  mit  einseitig  betroffenen  Pro- 
banden. Der  Befund  bestätigt  die  Richtigkeit  der  Überlegung  von  Veb- 
schuees,  daß  die  Einflüsse,  die  bei  EZ  (in  einem  erblichen  Markmal)  Diskor- 
danz bewirken  können,  ihrem  Wesen  nach  die  gleichen  sind  wie  jene,  die  auf 
einer  Körperseite  die  Äußerung  der  Anlage  unterdrücken.  Es  handelt  sich 
dabei  in  der  Hauptsache  wohl  um  Unterschiede  im  Ablauf  der  embryonalen 
Differenzierungs Vorgänge,  also  um  nicht  erbliche  Einflüsse^). 

Schon  IsiGKEiT  hat  in  seinem  Untersuchungsgut  die  Häufigkeiten  für 
ein-  und  doppelseitiges  Vorkommen  des  Pes  varus  cong.  bei  beiden  Ge- 
schlechtern annähernd  gleich  gefunden.  Damit  stimmen  auch  die  Befunde 
Idelbeegees  überein.  Daraus  folgt,  daß  die  das  abnorme  Geschlechtsver- 
hältnis verursachenden  Faktoren  offenbar  nicht  identisch  sind  mit  jenen 
Momenten,  die  die  Genmanifestierung  im  Sinne  einer  nur  einseitigen  Äuße- 
rung hemmen. 

Nicht  minder  wichtig  erscheint  die  Frage,  ob  und  welche  Zusammen- 
hänge zwischen  dem  Ausprägungsgrad  des  Klumpfußes  und  seinem  ein- 
oder  beidseitigem  Auftreten  bestehen.  Man  würde  vielleicht  erwarten,  die 
schweren  Formen  öfter  doppelseitig,  die  leichteren  dagegen  vorwiegend 
einseitig  zu  finden.  Die  Befunde  Idelbeegees  lehren  jedoch,  daß  klinische 
Schwere  und  symmetrisches  bzw.  asymmetrisches  Vorkommen  nichts  mit- 


1)  Von  Lenz  als  ,, Entwicklungslabilität"  bezeichnet. 
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einander  zu  tun  haben.  Besonders  schwere  Khnnpfüße  sind  unter  den  ein- 
seitigen Fällen  nahezu  ebenso  häufig  wie  unter  den  doppelseitigen. 

Schon  Fetscher  und  Isigkeit  war  eine  gegenüber  dem  Durchschnitt 
von  0.5 — l"o  (Panse  und  Krings.  Höge  und  Maria  Müller)  erhöhte  Zahl 
von  Yerwandtenehen  bei  den  Eltern  ihrer  Probanden  aufgefallen.  Idel- 
berger fand  in  seinem  Material  eine  Häufigkeit  von  3,3 °o. 
Der  Befund  ist  bedeutungsvoll,  weil  er  auf  einen  rezessiven  Erbgang  hin- 
weist. Da  Blutsverwandte  einen  Teil  ihres  Anlagegutes  gemeinsam  haben, 
begünstigen  solche  Ehen  das  Auftreten  rezessiver  Merkmale  in  ihren  Nach- 
kommenschaften. Wahrscheinlich  hängt  damit  auch  die  Tatsache  zu- 
sammen, daß  die  meisten  Klumpfüßigen  in  kleinen  Landgemeinden  zu  Hause 
sind.  Panse  und  Krings  fanden  bei  ihren  Untersuchungen  in  der  Erzdiözese 
Köln  Schwankungen  in  der  Häufigkeit  der  Blutsverwandtenehen  zwischen 
4,8^/00  fih'  die  Großstadt  und  41.9°/nf|  für  ein  verkehrsfernes  ländliches 
Dekanat.  Freilich  dürfte  für  die  vermeinte  Häufigkeit  des  Klumpfußes 
auf  dem  Lande  auch  der  größere  Kinderreichtum  eine  wichtige  Rolle 
spielen. 

Im  Material  Idelbergers  stammten  61  "0  der  Probanden  aus  Land- 
gemeinden unter  5000  Einwohner,  die  normalerweise  nur  35  der  Dnrch- 
schnittsbevölkerungi)  stellen.  Von  415  Klumpfußpatienten  der  Münchner 
Orthopäcüschen  Klinik  gehörten  83  °o  zu  Landgemeinden.  Auch  die  von 
Fetscher.  Isigkeit  n.  a.  veröffenthchten  Sippschaftstafeln  legen Rezessivität 
nahe.  Einzelne  Stammbäume  sprechen  freihch  eher  für  (unregelmäßige) 
Dominanz.  Möglicherweise  kommen  beide  Modi,  wie  beim  erblichen  Schwach- 
sinn oder  der  Schizophrenie,  nebeneinander  vor  (Heterogenie).  Rezessive 
Vererbung  ist  aber  beim  Klumpfuß  auf  jeden  Fall  weit  häufiger.  Polymerie 
kann  dabei  wohl  ausgeschlossen  werden.  Nach  allem,  was  w  heute  wissen  — 
darauf  hat  Lenz  aufmerksam  gemacht  — .  dürfte  polymere  Vererbung  bei 
den  krankhaften  Erbmerkmalen  des  Menschen  ebenso  selten  sein  wie  bei 
den  Pflanzen  und  niederen  Tieren.  Auch  die  ,, Geschwisterprozente" 
Fetschebs  und  Isigkeits  deuten  auf  einen  rezessiven  Erbgang  hin.  Die 
beiden  Autoren  fanden  in  den  Geschwisterschaften  ihrer  klumpfüßigen 
Probanden  im  Mittel  5"u  weitere  Merkmalsträger,  wenn  die  Eltern  erschei- 
nungsbildlich gesund  waren,  und  10  °o  bei  einem  klumpfüßigen  Elternteil. 
Das  entspricht  einem  Verhältnis  von  2  : 1.  Wie  man  sich  anhand  eines 
Schemas  unschwer  überzeugen  kann,  wiü-de  bereits  bei  dimerer  Rezessivität 
ein  Verhältnis  der  Merkmalsträger  unter  den  Probandengeschwistern  der 
beiden  genannten  Elternkombinationen  von  4/16  ■•  1/16  oder  von  4  : 1  zu 
erwarten  sein. 

Schon  Fetscher  beobachtete  bei  seinen  Familienuntersuchungen  (1922), 
daß  klumpfüßige  Kinder  zu  etwa  12  "o  aus  geistig  minderwertigen  Sippen 
stammen.  Schräder  wies  1928  auf  das  häufige  gleichzeitige  Vorkommen 
von  Klumpfuß  und  nervös-geistigen  Störungen  hin.  Die  Ergebnisse  von 
AssuM  sind  leider  nicht  verwertbar,  weil  sein  Material  nicht  auslesefrei 
gewonnen  wurde.  Idelberger  fand  unter  144  klumpfüßigen  Probanden 
seiner  Zwillingsserie  acht  schwachsinnige  (5,6  °o),  unter  144  überwiegend 
nicht  mißbildeten  Partnern  zehn  schwachsinnige  (7*'o)-  Probanden  und 
Partner  sind  folglich  etwa  gleich  oft  betroffen.  Da  die  Häufigkeit  schwach- 
sinniger Individuen  in  der  Durchschnittsbevölkerung  mit  1 — 2°o  (bei  Ein- 

Nach  dem  statistischen  Jahrbueli  von  1925. 
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Schluß  der  Beschränkten  mit  4%)  angegeben  wird,  liegen  die  Werte  für  den 
angeborenen  Klumpfuß  weit  oberhalb  der  Norm.  Dazu  kommt  im  Unter- 
suchungsgut Idelbergees  noch  eine  hohe  Zahl  von  landläufig  Dummen. 
Auch  hier  sind  die  Werte  mit  11,8  für  die  Probanden  und  12,5 ''o  für  ihre 
Partner  annähernd  gleich.  Besondere  Formen  des  Schwachsinns:  Kretinis- 
mus, Mongoloismus  und  amaurotische  Idiotie  waren  nicht  vertreten.  Bei 
allen  sieben  EZ-Paaren,  bei  denen  der  Proband  als  schwachsinnig  bezeichnet 
werden  mußte,  war  auch  der  Partner  schwachsinnig,  während  sich  von 
25  ZZ-Paaren  mit  schwachsinnigen  Probanden  nur  13  in  bezug  auf  den 
Schwachsinn  als  konkor dant  erwiesen.  Die  Konkor dant /Diskordanzrelation 
entspricht  demnach  der  des  angeborenen  erblichen  Schwachsinns.  Die 
nahezu  gleiche  Häufigkeit  intellektueller  Mängel  bei  den  klumpfüßigen 
Probanden  und  ihren  überwiegend  nicht-mißbildeten  Partnern  schließt  eine 
Korrelation  zwischen  Klumj)fuß  und  Schwachsinn  aus.  Überdurchschnitt- 
liche Begabung  wurden  im  Material  Idelbeegeks  nicht  angetroffen. 

Die  Gründe  für  die  größere  Häufigkeit  schwachsinniger  und  beschränkter 
Individuen  in  Klumpfuß-Familien  sind  offenbar  in  der  allgemeinen  Erb- 
struktur jener  Sippen  zu  suchen.  Conead  sah  Ähnliches  in  den  Familien 
seiner  Epileptiker-Zwillinge.  Diese  Erbstruktur  ist  im  übrigen  schwer  zu 
fassen.  Die  Berufszugehörigkeit  der  Väter  und  Großväter  der  Merkmals- 
träger gibt  jedenfalls  keine  Anhaltspunkte,  wie  eine  Auszählung  Idel- 
BEEGEEs  zeigt.  Verglichen  mit  der  Durchschnittsbevölkerung  ist  die  Gruppe 
der  Arbeiter  sowie  der  Angestellten  und  Beamten  unterbesetzt,  die  der 
Handwerker,  der  kleinen  und  mittleren  Gewerbetreibenden  überbesetzt. 
Wahrscheinlich  spielt  für  die  erhöhte  Schwachsinnsrate  auch  die  ver- 
mehrte Zahl  der  Verwandtenehen  (die  wohl  in  Wirküchkeit  noch  höher 
ist,  als  dies  im  Satz  von  3,3%  zum  Ausdruck  kommt)  eine  Rolle. 

Die  formale  Genese:  Böhm  hat  1929  an  Feten  aus  dem  2. — 4. 
Schwangerschafts monat  mittels  des  Wachsplattenmodell- Verfahrens  den 
Bau  des  normalen  Fußskeletts  und  seine  Stellung  zum  Unterschenkel 
studiert. 

Zwischen  Hüftgelenk  und  Knöchelgabel  findet  eine  schraubenförmige  Ver- 
windung  statt.  Die  primitive  Retrotorsion  des  Schenkelhalses  zur  queren  Knie- 
achse geht  in  eine  Antetorsion  über.  Ober-  und  Unterschenkel  drehen  sich  ein- 
wärts, wobei  die  Knöchelgegend  dem  Knie  vorausgeht.  Die  Torsion  endet,  sobald 
die  quere  Knieachse  parallel  zur  Knöchelgabelachse  steht. 

Der  angeborene  Klumpfuß  ist  nach  BÖHM  eine  Hemmungsmißbildung.  Die 
quere  Knieaclise  bleibt  gegenüber  der  in  der  Entwicklung  vorauseilenden  queren 
Knöchelachse  zurück.  Die  Knöchelgabel  ist  daher  vermehrt  einwärtsrotiert.  Die 
Fußplatte  verharrt  in  der  Frontalebene  und  behält  gleichzeitig  ihre  primitive  Equino- 
varus- Stellung  bei.  Der  Fuß  ist  zu  Beginn  des  zweiten  Monats  ,,ein  Pes  equinus  ad- 
ductus".  Am  Ende  des  zweiten  Monats  tritt  eine  starke  Supination  hinzu.  Gegen 
die  Mitte  des  dritten  Monats  „winkelt  sich  die  Fußplatte  gegen  den  Unterschenkel 
kranialwärts  ab,  und  schließlich  (vom  vierten  Monat  ab)  proniert  sie  sich  wieder, 
bis  die  normale,  für  den  Erwachsenen  typische  Fußstellung  erreicht  ist". 

Ein  Vergleich  der  normalen  Fußentwicklung  mit  der  eines  siebenmona- 
tigen  klumpfüßigen  Fets  ergibt,  ,,daß  der  hochgradige  rechtsseitige  Klump- 
fuß eine  sehr  große  Ähnlichkeit  mit  dem  embryonalen  Fuß  der  5.  bis  6.  Woche 
aufweist,  während  der  linksseitige  leichte  Klumpfuß  fast  ein  völliges  Spiegel- 
bild des  embryonalen  Fußes  aus  der  12.  Woche  darstellt". 

Die  Hypothese  versagte  freilich  in  einem  wichtigen  Punkte,  weshalb 
ihr  die  allgemeine  Anerkennung  versagt  blieb.  Dieser  Punkt  betrifft  —  was 
Böhm  selbst  schon  bemerkte  —  die  Stellung  des  Naviculare.  Das  Kahnbein 
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ist,  wie  Debrunnek  betont,  bei  schweren  Klumpfüßen  „viel  stärker  vom 
Sprungbeinkopf  nach  innen  verschoben,  als  das  je  wälu-end  einer  normalen  Ent- 
wicklungsphase des  Fußes  der  Fall  ist".  ,, Weiterhin  darf  man  die  Adduktions- 
stellung  der  fetalen  Zehenstrahlen  nicht  ohne  weiteres  mit  der  des  Klump- 
fußes vergleichen,  da  sie  sich  im  entsprechenden  Stadium  am  Normalfuß 
auf  die  medialen  Strahlen  beschränkt,  während  die  lateralen  abduziert 
erscheinen." 

Bei  dem  von  Bechtol  und  Mossman  besclu-iebenen  3  Monate  alten 
Fet  artikulierte  das  Naviculare  mit  dem  inneren  Knöchel  in  gleicher  Weise 
wie  bei  schweren  Klumpfüßen  Erwachsener.  Auch  die  mediale  Abwinklung 
des  Talushalses  war  vorhanden.  Die  von  Böhm  für  die  Fehlstellung  des 
Kahnbeins  gegebene  Erklärung  bleibt  unbefriedigend. 

BÖHM  schreibt  dazu:  ,,Es  ist  nun  durchaus  möglich,  daß  die  mediale  Kahnbein- 
spitze an  dieser  primitiven  Stelle,  am  Malleolus  internus,  stehenbleibt  und  der  sich 
nach  vorn  (distalwärts)  entwickelnde  Talushals  und  -köpf  das  Kahnbein  in  toto 
medialwärts  gewissermaßen  beiseite  scliiebt.  Außerdem  begünstigt  auch  der  Ent- 
wicklungsmechanismus des  embryonalen  Fußes  die  seitliche  Apposition  des  Navi- 
culare an  den  Talus."  Talus  und  Calcaneus  sollen  ihre  Stellung,  ,,wie  sie  für  die 
fünfte  Woche  typisch  ist",  d.  h.  in  Equinus,  beibehalten,  während  die  Entwicklung 
des  übrigen  Fußes  fortschreitet.  ,,Der  Fuß  folgt  trotzdem  der  ihm  immanenten 
Wachstumstendenz  und  veruracht  in  der  Mitte  des  dritten  Monats  die  physiolo- 
gische, cranialwärts  gerichtete  Aufbiegung  über  seinen  medialen  Rand.  Dadurch 
wird  das  Naviculare  um  den  Taluskopf  herumgedreht  und  legt  sich  median-seit- 
wärts  an  den  Talushals,  bis  es  an  den  Malleolus  internus  anstößt." 

Böhm  meinte  damals  schon,  die  „beste  Erklärung  für  die  Mehrzahl 
der  angeborenen  Klumpfüße  sei  die  Theorie  der  primären  endogenen  Keim- 
störung", die  sich  als  ,, Hemmungsmißbildung"  äußere.  Diese  Ansicht  hat 
Mau  übernommen  und,  gestützt  auf  seine  anatomischen  Untersuchungen 
der  Extremitätenmuskulatur,  die  unbeachtet  gebliebene  Beobachtungen  von 
Volkmanns  bestätigten,  ausgebaut.  Mau  schrieb  1934  in  seiner  ,, Wissen- 
schaft vom  angeborenen  Klumpfuß",  ,,daß  aus  anatomischen  und  vererbungs- 
wissenschafthchen  Gründen  so  gut  wie  ahe,  um  nicht  zu  sagen  alle  an- 
geborenen Klumpfuß-Fälle,  als  endogen  angesehen  werden  müssen".  ,, Exogen 
bedingte  Klumpfüße"  dürfen,  ,,wenn  sie  überhaupt  vorkommen,  nur  in 
einem  solchen  Umfange  erwartet  werden,  als  die  empirisch  gefundene  Zahl 
des  Geschlechtsverhältnisses  von  der  theoretischen  Zahl  66  -/g  %  zu  33  ^/^  "o 
abweicht.  Daß  diese  Abweichung  aber  noch  nicht  einmal  ^/io%  erreicht, 
geht  aus  den  oben  angeführten  Sammelstatistiken  hervor". 

Mau  übernimmt  in  seiner  Hypothese  einerseits  die  von  Böhm  an- 
geschuldigte ,, Hemmung  der  normalen  Ausreifung  des  Fußskeletts  und  der 
dabei  mitwirkenden  Torsionsvorgänge",  betont  daneben  aber  andererseits 
die  ,, gleichzeitige  Entwicklungshemmung  der  Muskulatur".  ,,Die  Flexoren- 
Supinatorengruppe"  sei  „ursprünglich  zu  kurz,  die  Extensoren-Pronatoren- 
gruppe  relativ  zu  lang  angelegt".  ,, Bleibt  nunmehr  die  Entwicklung  auf 
einem  Primitivstadium  stehen,  so  ist  ohne  weiteres  einzusehen,  daß  einer- 
seits die  zu  kurz  angelegte  Flexoren-Supinatorengruppe  dem  späteren 
therapeutischen  Vorgehen  zur  Beseitigung  dieser  Hemmungsbildung  einen 
besonderen  Widerstand  entgegensetzen  muß,  während  andererseits  die  zu 
lang  angelegte  Extensoren-Pronatoren- Gruppe  nicht  die  genügende  Fähig- 
keit hat,  den  Fuß  in  der  durch  die  Behandlung  erzielten  Dorsalextensions- 
stellung  zu  halten". 

Dazu  gehören  nach  Mau  ,,als  Parallelerscheinungen"  die  an  früherer 
Stelle  geschilderten  hypoplastischen  Veränderungen  der  Muskulatur,  von 
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Volkmann  deutete  sie  als  eine  Entwicklungshemmung  durch  intrauterinen 
Raummangel.  Debrunner  gab  zu  bedenken,  daß  die  histologischen  Bilder 
genau  der  Beschreibung  entsprechen,  die  von  Meyenburg  von  der  einfachen 
Atrophie  der  Muskelfasern  entwarf.  Mau  hält  jedoch  gerade  die  ,, herdweise 
in  einem  Muskel  zerstreut  auftretenden  Kahberdifferenzen  der  einzelnen 
Muskelfasern"  für  einen  Beweis  „gegen  die  Annahme  einer  Inaktivitäts- 
atrophie,  die  doch  den  ganzen  Muskel  in  gleicher  Weise  betreffen  müßte". 

Die  Muskelveränderungen  Averden  von  Mau  als  Folge  einer  myelodys- 
plastischen  Störung  aufgefaßt. 

Nach  Harbison  geht  die  Differenzierung  der  quergestreiften  Muskulatur 
der  Benervung  zeithch  voraus.  Erst  vom  3.  Embryonalmonat  ab  gerät  die 
EntAvicklung  der  bereits  funktionstüchtigen  Muskelfaser  unter  den  Einfluß 
des  Nervensystems  (Minkowski).  ,, Bleiben  die  nervösen  Impulse,  bleibt 
der  nervöse  Anschluß  aus",  meint  Mau,  ,,so  ist  eine  Fortentwicklung  der 
nervös  nicht  oder  nicht  genügend  versorgten  Muskelfasern  nicht  möglich, 
sie  differenzieren  sich  nicht  weiter  aus,  sie  wachsen  nicht  weiter,  während 
andere,  besser  versorgte  Fasern  kompensatorisch  hypertrophieren.  Man 
muß  wohl  annehmen,  daß  sich  diese  dünnkalibrigen  Fasern  im  Laufe  der 
späteren  Entwicklung  einfach  zu  Bindegewebsfasern  wieder  zurückbilden 
können." 

Die  neuro-myopathische  Hypothese  ist  freilich  alt.  Schon  Morgagni, 
Duvernay,  Guerin,  Joh.  Müller,  Stromeyer,  Dieffekbach  u.  a.  hingen 
ihr  an.  Fuchs  schuf  den  Begriff  der  ,, Myelodysplasie",  der  pathologisch- 
anatomisch allerdings  noch  nicht  genügend  begründet  ist.  Die  Befunde  von 
Hackenbroch  und  Ostertag  wurden  geschildert.  Die  relative  Häufigkeit 
der  Kombination  Klumpfuß- Spina  bifida  aperta  und  occulta,  namenthch 
bei  lebensunfähigen  Früchten,  könnte  besondere  Gründe  haben. 

Der  Spina  bifida  occulta  und  cystica  als  umschriebene  Spaltbildungen 
steht  die  Rachischisis  post.  als  rinnenförmige  ausgedehnte  Spaltbildung 
gegenüber.  Die  Rachischisis  ist  immer  mit  Entwicklungshemmungen  des 
Rückenmarkes  verbunden,  die  Spina  bifida  cystica  oft,  die  occulte  Form 
dagegen  nur  gelegentlich.  Während  die  Rachischisis  und  die  Spina  bifida 
cystica  seltene  schwere  Mißbildungen  darstellen,  die  vielfach  nicht  mit  dem 
Leben  zu  vereinbaren  sind,  ist  die  Spina  bifida  occulta  im  allgemeinen  eine 
belanglose,  klinisch  stumme  Anomalie.  Groß  angelegte  Untersuchungen 
haben  gezeigt,  daß  zmschen  95  und  50%  aller  Kinder  bis  zu  10  Jahren 
einen  unvollkommenen  knöchernen  Bogenschluß  an  einem  oder  mehreren 
Wirbeln  des  Lenden-Kreuzbeinbereiches  aufweisen.  Am  Symptomen  werden 
genannt  Bettnässen,  Parästhesien  und  trophische  Gliedmaßenschäden. 

Bei  den  Extremitätenmißbildungen,  die  man  mit  einer  Spina  bifida  in 
ursächhchen  Zusammenhang  gebracht  hat,  handelt  es  sich  neben  Klump- 
füßen um  Hackenfüße,  Hackenplattfüße  u.  a.  ni.  Ob  mit  der  Schwere  der 
Wirbelsäulendefekte  die  Zahl  anderer  angeborener  Körperfehler  ansteigt, 
ist  nicht  entschieden. 

Die  zur  Überprüfung  der  neuromyopathischen  Theorie  unternommenen 
histologischen  Untersuchungen  des  Rückenmai'kes  stützen  sich  in  der  Haupt- 
sache auf  schwere  Wirbelsäulen-Mißbildungen.  Bei  Spina  bifida  occulta 
wurden  nur  vereinzelt  pathologische  Befunde  ermittelt.  Bei  der  Mehrzahl 
der  histologisch  kontrollierten  Klumpfuß-Fälle  mit  und  ohne  Spina  bif.  occ. 
war  das  Rückenmark  normal.  Man  müßte  also  schon  submikroskopische 
oder  rein  funktionelle  Störungen  der  Nervensubstanz  annehmen,  wenn  man 
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bei  der  Hypothese  bleiben  will  (HACKE^fBEccn).  Leider  steht  bis  heute 
nicht  einmal  fest,  ob  die  Spina  bif.  occ.  bei  Kindern  mit  angeborenem  Klump- 
fuß signifikant  häufiger  ist  als  in  der  Durchschnittsbevülkerung. 

Das  weibliche  Geschlecht  ist  bei  allen  schweren  Wirbelsäulendefekten 
bevorzugt.  Das  spricht  entschieden  gegen  eine  Identität  des  solche  Spalt- 
bildungen begleitenden  Pes  varus  cong.  mit  dem  typischen  angeborenen 
Klumpfuß.  Wahrscheinlich  würde  sich  das  Geschlechtsverhältnis  von 
2  (J  :  1  9  nach  Abzug  aller  mit  Spina  bif.  aperta  kombinierten  Fälle  noch 
mehr  der  idealen  mathematischen  Proportion  nähern. 

Schwere  Formen  von  Spina  bif.  treten  meist  vereinzelt  auf.  In  einigen 
wenigen  Familien  wurden  jedoch,  wie  Wekthemann  berichtet,  mehrere 
Fälle  bekannt,  und  zwar  nicht  nur  bei  Geschwistern.  Auch  Z\\illinge  mit 
Craniorhachischisis  sind  beobachtet  worden.  Als  Begleitmißbildungen  kamen 
vor:  Lippen-Kiefer-Gaumenspalten,  Syndaktylien,  ventrale  Spaltbildungen 
und  Nebennierenhypoplasien.  Man  könnte  daher  an  die  Wirkung  eines 
polyphänen,  die  Neurulation  störenden  Gens  denken.  Während  man  früher 
geneigt  war,  auch  für  die  Solitärf alle  Erblichkeit  (mit  (semi-)  letalem  Effekt) 
anzunehmen,  haben  die  Ergebnisse  der  experimentellen  Teratologie  eine 
andere  Möglichkeit  aufgewiesen.  Die  ausgedehnten  0., -Mangel-Versuche  von 
Büchner,  Galleea  u.  a.  an  Vögel-  und  Amphibienkeimen  ergaben  die  glei- 
chen schweren  Hennnungen  der  Neurulation,  die  sich  auch  in  erblichen  Fällen 
finden.  Nahezu  alle  so  behandelten  Keime  zeigten  eine  Platyneurie.  Die 
sensible  Phase  liegt  im  Beginn  der  Neurulation.  Da  das  Chordamesoderm 
histologisch  unverändert  ist,  denken  Gallera  und  Lehmann  in  erster  Linie 
an  Störungen  von  oxydoreduktiven  Fernientsystemen,  die  die  weitere  Ent- 
wicklung des  normal  induzierten  Neuralblastems  unterbinden.  Wahrschein- 
lich liegt  hier  auch  der  Schlüssel  für  eine  Erklärung  der  gehäuften  Miß- 
bildungen bei  Extrauteringraviditäten.  Man  muß  damit  rechnen,  daß  ein 
Teil  der  schweren  und  schwersten  Wirbelsäulendefekte  und  ihrer  begleitenden 
Fehlbildungen  durch  äußere  Ursachen  bedingt  ist.  Die  nahezu  mathema- 
tische 2^:1  $  -  Proportion  schließt  eine  nennenswerte  Zahl  von  Phäno- 
kopien beim  angeborenen  Klumpfuß  aus.  Die  Experimente  zeigen,  daß 
Mißbildungen  nur  in  einer  bestimmten  Phase  der  embryonalen  Entwick- 
lung auslösbar  sind.  Diese  Begrenzung  gilt  sowohl  für  exogene  Schäden 
vn.e  für  genetische  Störungen. 

Im  Licht  dieser  neuen  Betrachtungsweise  verliert  die  myelodysplastische 
Hypothese  viel  von  ihrer  Uberzeugungskraft.  Der  Klumpfuß  als  Begleit- 
mißbildung einer  Spina  bifida  aperta  ist  offenbar  nicht  die  Folge  einer  Ent- 
wicklungshemmung des  Rückenmarks,  sondern  ihr  gleichgeordnet.  Ob  die 
Ursache  in  einer  exogenen  Keimschädigung  oder  in  einer  chromosomalen 
Störung  zu  suchen  ist,  spielt  dabei  keine  Rolle.  Die  ersten  Zweifel  tauchten 
freilich  schon  auf,  als  es  nicht  gelang,  bei  Klumpfüßigen  ohne  sonstige 
klinisch  oder  röntgenologisch  erkennbare  angeborenen  Körperfehler  —  und 
diese  bilden  mehr  als  95",,  der  Gesamtheit  —  Rückenmarksveränderungen 
in  nennenswertem  Umfang  nachzuweisen.  Die  Spina  bifida  occulta  kann 
hierbei  außer  Betracht  bleiben.  Sie  ist  in  der  Mehrzahl  der  Fälle  eine 
belanglose  Anomalie  und  bedeutet,  vor  allem  im  Kindesalter,  meist  nicht 
mehr  als  der  verzögerte  Schluß  einer  Epiphysenfuge. 

Damit  aber  gewinnt  die  Theorie  einer  primär  muskulären  Fehlentwick- 
lung von  selbst  größeres  Interesse  und  Gewicht,  zumal  sie  durch  zahlreiche 
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histologische  Befunde  gestützt  wd.  Auch  die  strukturelle  x\hnlichkeit  des 
Klumpfußes  mit  der  angeborenen  Klumphand  weist  in  diese  Richtung, 
obwohl  sicher  keine  genetische  Identität  vorliegt.  Die  von  Schröder  mit- 
geteilte Beobachtung  einer  über  vier  Generationen  verfolgten  Familie,  in 
der  zahlreiche  Fälle  von  Klumphand  und  Klumpfuß  teils  beim  gleichen 
Individuum,  teils  alternierend  vorkommen,  zeigt  jedoch,  daß  der  morpho- 
logischen Ähnlichkeit  auch  genetische  Äquivalente  entsprechen.  Im  Gegen- 
satz zum  Klumpfuß  ist  die  Klumphand  häufig  mit  anderen  Gelenkkontrak- 
turen,  namentlich  am  Ellbogen  und  an  der  Schulter,  etwa  seltener  an  den 
unteren  Extremitäten,  kombiniert.  Pathologisch-anatomisch  liegen  Differen- 
zierungsfehler des  Muttergewebes  vor,  aus  denen  Muskulatur  und  Band- 
apparat der  Gelenke  hervorgehen.  Es  handelt  sich  vermutlich  um  eine  über- 
geordnete Störung,  von  der  die  Klumphand  als  einzelne  Mißbildung  nur  die 
Manifestatio  minima  darstellt.  Auch  die  Arthrogryposis  erfährt  aus  diesem 
Gewichtswinkel  vielleicht  eine  neue  Beleuchtung.  Sie  bildet  als  generah- 
sierte  Entwicklungshemmung  der  Muskulatur  sozusagen  die  ,, dritte  Stufe". 
Die  von  Bechtol  und  Mossman,  sowie  von  Ode  geäußerte  Ansicht,  Arthro- 
gryposis und  Klumpfuß  seien  ,, verwandte  Krankheitsbilder",  wird  damit 
um  einiges  wahrscheinlicher. 
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Die  angeborene  Klumphand  (Manus  vara) 


Von  Karlheinz  Idelberger,  Gießen 

Die  angeborene  Khimpliand  ist  eine  sehr  seltene  Mißbildung.  Sie  ist 
in  vielen  Fällen  mit  einer  erheblichen  Funktionsstörung  verbunden,  besonders 
wenn  daneben  noch  Kontrakturen  des  Ellbogen-  und  Schultergelenkes 
bestehen.  Derartige  Begleitkontrakturen  sind  relativ  häufig.  Manus  vara 
bedeutet  streng  genommen  eine  Radialabweichung  der  Hand.  Man  rechnet 
aber  auch  die  ulnaren  Ablenkungen  der  Hand  hierher  (Manus  valga).  Im 
Vordergrund  steht  fast  immer  eine  Flexionskontraktur  des  Handgelenkes; 
(in  Ausnahmefällen  eine  Extensionskontraktur).  Auch  die  Fingergrund- 
gelenke weisen  oft  eine  Beugekontraktur  auf,  während  die  Mittel-  und  End- 
gelenke zu  Streckkontrakturen  neigen.  Die  Hand  ist  meist  kleiner  als 
normal. 

Die  hier  beschriebene  primäre  Klumphand  ist  von  der  sekun- 
dären ätiologisch  und  pathogenetisch  zu  unterscheiden.  Letztere  beruht 
auf  einem  Radius-  bzw.  Ulnadefekt. 

Die  primäre  angeborene  Klumphand  ist  wahrscheinlich  ein  Erbleiden, 
wenn  auch  wegen  seiner  Seltenheit  bisher  nur  wenige  Familien  mit  mehreren 
Merkmalsträgern  bekannt  geworden  sind.  Buizard  teilte  eine  Sippschafts- 
tafel mit,  in  der  doppelseitige  (ulnare)  Klumphände  durch  vier  Generationen 
vererbt  wurden.  Schröder  berichtete  über  eine  Familie,  in  der  Klumphände 
(ein-  und  doppelseitig)  und  angeborene  Klumpfüße  teils  alternierten,  teils 
beim  selben  Individuum  vorkamen.  Der  Erbgang  ist  in  den  beiden  Familien 
unregelmäßig  dominant. 

Pathologisch-anatomisch  handelt  es  sich  um  mangelhafte  Differen- 
zierungen und  Verkürzungen  bestimmter  Muskelgruppen,  sowie  der  zu- 
gehörigen Bänder,  Faszien  und  Gelenkkapseln.  Die  Knochen  sind  normal. 
Bei  der  radialen  Form  sind  vor  allem  der  M.  biceps  und  die  radialen  Vorder- 
armmuskeln, bei  der  ulnaren  Form  der  Triceps  und  die  ulnaren  Vorderarm- 
muskeln verändert.  Die  meisten  anatomischen  Untersuchungen  betreffen 
die  sekundäre  Klumphand. 

Die  häufige  Kombination  der  angeborenen  Klumphand  mit  anderen  kon- 
genitalen Mißbildungen,  insbesondere  Gelenkkontrakturen,  ist  um  so  auffäUi- 
ger,  als  beim  angeborenen  Klumpfuß  anderweitige  Kontrakturen  kaum  be- 
obachtet werden.  Eine  genetische  Identität  von  Klumphand  und  Klumpfuß 
ist  nicht  zuletzt  auch  aus  diesem  Grunde  ausgeschlossen.  Man  darf  daraus 
aber  vielleicht  schließen,  daß  die  Klumphand  die  manifestatio  minima  einer 
weitreichenden  Störung  der  Muttergewebe  der  Extremitätenmuskeln, 
Bänder,  Faszien  und  Gelenkkapseln  darstellt.  Der  angeborene  Klumpfuß 
beruht  demgegenüber  offenbar  auf  einer  begrenzten  Störung,  die  jedoch 
grundsätzhch  gleicher  Art  sein  könnte.  Auch  K.  H.  Bauer  und  Bode  halten 
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die  Klumpliand  für  „ein  besonders  sinnfälliges  Symptom  einer  an  sich  meist 
universellen  Störung  mehrerer  oder  vieler  Gelenke  .  .  .,  im  Sinne  einer  Be- 
teiligung der  paraartieulären  Gleit-  und  Bindegewebe,  sowie  der  Kapsel-  und 
Bänderapparate  der  Gelenke". 
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Die  sogenannte 
angeborene  Hüftgelenksverrenkung 

Von  Walter  Mohing,  Gießen 

Einleitung  —  (Definition) 

Im  Gegensatz  zu  anderen  angeborenen  Mißbildungen  gibt  es  für  die 
angeborene  Hüftgelenlvsverrenkung  bisher  noch  keine  einheitliche  Bezeich- 
nung, die  den  verschiedenen  Auffassungen  über  Ätiologie  und  Pathogenese 
gerecht  wd.  Lorenz  spricht  in  seiner  großen  Monographie  von  der  „so- 
genannten angeborenen  Hüftgelenksverrenkung",  weil  in  der  Mehrzahl  der 
Fälle  die  Luxation  bei  der  Geburt  noch  nicht  voll  ausgebildet  ist.  Gleich- 
zeitig wird  damit  angedeutet,  daß  die  Luxation  etwas  Sekundäres  ist, 
weil  sie  auf  einer  Veränderung  der  Hüftpfanne,  der  Dysplasie,  beruht. 
Die  durch  diese  Pfannenveränderung  bedingte  Gefährdung  des  Hüftgelenkes 
geht  auch  aus  den  Bezeichnungen  ,, Disposition",  ,, angeborene  oder  konsti- 
tutionelle Minderwertigkeit",  , .endogene  Bereitschaft",  , .Vorstufe"  oder 
,. gefährdetes  Hüftgelenk"  hervor.  Der  HiLGENREiNEEsche  Terminus ,, lockere 
Hüfte"  entspricht  der  französischen  ., hauche  luxable".  Bernbeck  ist  mit 
keiner  dieser  Bezeichnungen  zufrieden,  weil  häufig  nur  die  Disposition 
zum  Gelenkschaden  oder  ein  Vorstadium  der  Ausrenkung  vorliegt,  die  eigent- 
liche Ausrenkung  jedoch  exogen  entsteht.  Die  Ausdrücke  ,, Dysplasie" 
oder  „Flachpfanne"  verwirft  er  ebenso  als  unzulänglich  und  schlägt  statt 
dessen  ,,Luxationshüfte"  vor,  weil  dadurch  der  fehlende  Gelenkschluß 
bezeichnet,  jedoch  nichts  über  den  Grad  der  Luxation  ausgesagt  wird. 
Im  allgemeinen  spricht  man  aber  heute  meistens  von  der  sogenannten  an- 
geborenen Hüftgelenksverrenkung  (Hv.). 

Statistik 

Die  Hüftgelenksverrenkung  (Hv.)  värd  unter  1000  Neugeborenen  aller 
Länder  der  Erde  insgesamt  durchschnittlich  einmal  beobachtet  und  ist 
damit  die  häufigste  aller  angeborenen  Mißbildungen.  Allerdings  ist  dieser 
Satz  bei  den  einzelnen  Rassen  und  auch  innerhalb  der  verschiedenen  Land- 
schaften erheblichen  Schwankungen  unterworfen.  So  soll  sie  in  China 
z.  B.  sehr  selten  sein  (Engel),  während  sie  nach  Berichten  von  Shigeon 
Nagura,  Takagi  und  Kioto  in  Japan  anscheinend  ebenso  häufig  vorkommt 
wie  bei  uns.  Bei  den  Negern  wiederum  tritt  sie  kaum  auf.  Aus  Brasilien 
berichtet  Barboza  Vianna,  daß  in  der  Orthopädischen  Klinik  von  Rio 
unter  10  000  Patienten  aller  Rassen  und  Gegenden  nur  zehn  Fälle  von 
Lux.  cox.  cong.  diagnostiziert  mirden.  Hiervon  waren  acht  Weiße,  dar- 
unter vier  Kinder  eingewanderter  Europäer.  In  Sao  Paulo  und  Santa 
Gatharina  lagen  die  Zahlenverhältnisse  etwas  höher,  aber  auch  hier  handelte 
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es  sich  vorwiegend  um  Kinder  deutscher  oder  lateinischer  Einwanderer. 
Im  Gegensatz  zu  Südamerika  tritt  die  Hüftkixation  in  Nordamerika,  in 
den  Nordstaaten  der  USA,  öfter  auf.  In  Itahen  ist  sie  nach  Scaglietti 
mit  etwa  2°/qq  in  der  Po-Ebene  und  mit  etwa  P/qq  in  den  an  die  Schweiz 
grenzenden  Gebieten  besonders  häufig.  Abgesehen  vom  Tessin,  wo  er 
höher  liegt,  beträgt  der  Durchschnittswert  in  der  Schweiz  selbst  dagegen 
sonst  nur  0,3 — 0,4  °/oo-  Le  Damany  nennt  für  Frankreich  die  Zahlen  l°/oo 
beim  Manne  und  ö^/oo  bei  der  Frau.  Den  größten  Teil  dieser  Fälle  fand  er 
in  den  Vogesen  und  in  den  Cevennen.  In  Norwegen  gibt  es  nach  Mitteilungen 
von  Nissen  die  Hüftluxation  nur  im  Norden  und  Nordosten  des  Landes 
und,  verhältnismäßig  oft,  in  der  aus  Lappen  und  Norwegern  bestehenden 
Mischbevölkerung  Finnmarkens. 

Eine  Krüppelzählung  in  Deutschland  durch  Biesalski  ergab  im  Jahre 
1906,  daß  von  75  000  Krüppelkindern  8000  an  einer  Lux.  cox.  cong.  litten. 
Auffällig  ist  auch  hier  die  unterschiedliche  Aufteilung  auf  die  einzelnen 
Landschaften.  Die  Patienten  von  Rosenfeld  und  Hoof  aus  der  Münchener 
Klinik  z.  B.  stammten  vorwiegend  aus  der  Oberpfalz  und  Franken.  Noch 
exakter  sind  die  Angaben  Zimmermanns.  Nur  bei  6°o  der  in  der  Münchener 
Klinik  behandelten  waren  beide  Großeltern  aus  München  gebürtig.  Bei 
75  "o  kam  mindestens  einer  der  Großelternteile  aus  der  Oberpfalz,  bei  50  °o 
der  Luxationskinder  waren  sogar  drei  bis  vier  Großelternteile  dort  be- 
heimatet. Von  den  resthchen  19%  kam  mindestens  einer  der  Großeltern- 
teile aus  Franken.  Wie  Isigkeit  bei  seinen  eingehenden  Untersuchungen 
feststellte,  beträgt  die  Durchschnittszahl  in  Sachsen  2*'/oo.  Die  südHchen 
Teile  des  Landes  liegen  an  der  Spitze.  Überdurchschnitthch  oft  kommen 
Hüftluxationen  auch  in  Oberhessen,  im  Emsland  und  in  dem  an  Holland 
grenzenden  Teil  Westfalens  vor.  Sie  sind  in  ländlichen  Gemeinden  häufiger 
als  in  den  Städten.  Der  Grund  hierfür  dürfte  wohl  in  dem  größeren  Kinder- 
reichtum der  Landbevölkerung  zu  finden  sein,  da  mit  der  Zahl  zugleich 
die  Möglichkeit,  kranke  Kinder  zu  bekommen,  wächst.  Im  Zusammen- 
hang mit  der  Lux.  cox.  cong.  machte  allein  Dönges  Angaben  über  eine 
erhöhte  Anzahl  von  Ehen  unter  Blutsverwandten  aus  einem  hessischen 
Dorf  in  der  Nähe  von  Gießen.  Alle  anderen  Autoren,  u.  a.  Faber,  Hayashi 
und  Matsuoka,  Hoof,  Idelberger,  Isigkeit,  Lange,  v.  Verschuer  und 
WoLLENBEEG  berichten  über  normale  Verhältnisse. 

Eine  der  auffälligsten  statistischen  Besonderheiten  der  angeborenen 
Hüftgelenksverrenkung  ist  das  Geschlechtsverhältnis,  d.  h.  die 
starke  Bevorzugung  des  weiblichen  Geschlechtes.  Die  Angaben  hierzu  in 
der  Weltliteratur  schwanken.  Simrock  nennt  mit  1  :  2,4  $  den  niedrig- 
sten Wert,  Valentin  (1  :  3,6  $)  und  Bradhuest  einen  etwas  höheren. 
Der  Mittelwert  beträgt  1  :  4,6  $  bis  1^  5,8  $  (Bettziecke,  Ehebald, 
Faber,  Isigkeit,  Krönlein,  Roch,  Scaglietti).  Haglund,  Storck,  Fran- 
ciLLON,  KiRMissoN,  Pravaz  jun.  U.a.  nennen  Zahlen  von  1(J:7$  bis 
1  :  9,7  9-  Idelberger  kommt  auf  Grund  einer  Zusammenstellung  des 
Weltschrifttums  mit  45  611  Fällen  zu  einer  Relation  von  1  :  5,4  $.  Es 
ist  zweifelhaft,  ob  diese  starken  Schwankungen  mit  dem  ,, Fehler  der  kleinen 
Zahl"  zu  erklären  sind;  Idelbebger  hält  sie  zumindest  teilweise  für  real. 
Die  Ursachen  der  abnormen  Geschlechtsverteilung  sind  hinreichend  geklärt. 
Sie  geht,  wie  die  Ergebnisse  der  Zwillingsforschung  beweisen,  auf  eine 
geschlechtskontrollierte  Vererbung,  die  weit  verbreitet  ist,  zurück.  (Bei- 
spiel: angeborene  Klumpfüße,  Lippen-Kiefer-Gaumenspalte,  Bechterew.) 
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Alle  anderen  Gesichtspunkte  spielen  heute  keine  Rolle  mehr.  Isigkeit 
glaubte,  die  Erklärung  in  einer  Letalauslese  gefunden  zu  haben.  Idel- 
konnte  diese  Ansicht  widerlegen.  Manifestationsbegünstigung  durch 
die  besonderen,  anatomischen  Verhältnisse  des  Beckens  wurde  ebenfalls 
angenommen.  Faber  glaubte  sich  der  Lösung  des  Problems  nahe,  als  er 
im  Rahmen  seiner  Sippschaftsuntersuchungen  zahlreiche  Fälle  von  Hüft- 
dysplasien ohne  Ausrenkung  fand.  Bei  den  Hüftverrenkungen  betrug  das 
Geschlechtsverhältnis  1  :  5  $,  innerhalb  des  gesamten  Personenkreises  da- 
gegen (Dysplasie  +  Verrenkung)  1  :  7  zugunsten  der  Frau.  Fabeb  ver- 
mutete, daß  aus  unbekannten  Gründen  die  primäre  Dysplasie  des  Hüft- 
gelenkes beim  weiblichen  Geschlecht  leichter  die  Ausrenkung  zur  Folge  habe 
als  beim  männlichen.  Nach  Röntgensippschaftsuntersuchungen  von  Dönges 
kamen  in  einem  Dorf  Oberhessens  auf  1000  Einwohner  17,4  Luxations- 
fälle,  eine  beträchtliche  Anzahl,  neunmal  so  hoch  wie  im  luxationsreichen 
Sachsen.  Die  Dysplasien  machten  dagegen  nur  ein  Zwanzigstel  der  von 
Faber  festgestellten  Zahl  aus.  Ähnliche  Feststellungen  traf  Idelberger. 
Wahrscheinlich  ist  die  Relation  Luxation/Dysplasie  variabel,  abhängig  von 
der  jeweiligen  Erbsituation  der  Bevölkerung. 

Etwa  65",,  aller  Luxationen  sind  auf  eine  Körperseite  beschränkt. 
Davon  entfallen  etwa  38  °o  auf  das  linke  und  27  "o  auf  das  rechte  Hüft- 
gelenk. Doppelseitige  Verrenkungen  kommen  beim  weiblichen  Geschlecht 
etwas  häufiger  vor  als  beim  männlichen. 

Ätiologie 

Die  älteste  Hypothese  über  die  Ätiologie  der  Hv.  stammt  von  Hippo- 
krates.  Er  nahm  an,  die  Hv.  werde  durch  Fall  während  der  Schw^anger- 
schaft  hervorgerufen  oder  komme  durch  Stoß  und  Gewaltanwendung  auf 
den  Leib  der  Schwangeren  zustande. 

Le  Damany  macht  auf  vergleichend-anatomische  Zusammenhänge 
z\\ischen  der  kongenitalen  Hüftgelenksverrenkung  und  der  Großhirnrinde 
aufmerksam,  die  Louis  Bolk  später  unter  dem  Begriff  der  ,,Cerebration" 
genauer  analysierte.  Le  Damaky  vertritt  die  Auffassung,  daß  das  mensch- 
liche Becken  in  phylogenetischer  Hinsicht  Neuerwerb  sei  und  sich  das 
ursprünglich  für  den  Vierfüßler  angelegte  Hüftgelenk  dem  aufrechten  Gang 
des  Menschen  noch  nicht  angepaßt  habe.  Durch  den  stürmischen  Umbau 
würden  die  biologischen  und  mechanischen  Sicherungsmomente  leicht 
überschritten,  der  obere  Pfannenrand  vor  allem  sei  zu  schwach  entwickelt 
und  böte  dem  Kopf  nicht  genügend  Halt.  Die  Breite  des  Beckens  verstärke 
noch  die  Disposition  zur  Luxation,  womit  sich  auch  die  Tatsache  erkläre, 
daß  Mädchen  häufiger  betroffen  wurden  als  Knaben.  Le  Damany 
macht  damit  zum  erstenmal  auf  phylogenetische  Probleme  aufmerksam. 

Praktisch  werden  heute  nur  noch  zwei  Ursachen  diskutiert,  nämüch: 

1.  die  mechanische  Genese; 

2.  der  erbliche  Charakter  der  Hv. 

Die  Annahme,  die  Hüftgelenksverrenkung  habe  mechanische  Ursachen, 
wurde  unter  anderen  schon  von  Murk  Jansen  vertreten.  Er  vermutete,  daß 
überstarke  Flexion  und  Abduktion  des  Oberschenkels  in  utero  eine  all- 
mählich zunehmende  Dehnung  der  Kapsel  und  damit  die  Lösung  des  Kopfes 
aus  der  Pfanne  bewirke.  Den  Grund  derartiger  Stellungsveränderungen 
der  Beine  erblickte  er  in  Fruchtwassermangel,  Amnionsträngen  und  Tumoren 
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im  Uterus.  Naguea,  dem  C.  Mau  widerspricht,  behauptete,  daß  die  Luxation 
der  Hüfte  das  Primäre,  die  flache  Pfanne  dagegen  eine  sekundär  bedingte 
FehlbilcUmg  sei.  Rohledeeek  veröffentlichte  1938  eine  Anzahl  Bilder  von 
Feten  und  Neugeborenen,  die  seines  Erachtens  als  ,, dokumentarischer  Be- 
weis" für  eine  exogene  Druckschädigung  anzusehen  sind.  Mau  hält  diese 
Beweise  jedoch  für  mehr  als  anfechtbar.  Von  den  Anhängern  der  Auf- 
fassung von  der  exogenen  Noxe  ist  in  der  jüngeren  Generation  besonders 
Beenbeck  zu  erwähnen.  B.  hält  seine  histologischen  Befunde  ausschließlich 
für  die  Folge  intrauteriner  Druckschädigung. 

Stoeck  vertrat  in  seiner  1940  erschienenen  Veröffentlichung  ,,Die  an- 
geborene Hüftverrenkung  als  orthopädisch-geburtshilfliches  Problem"  und 
auch  später  noch,  nachdrückhch  che  Auffassung,  daß  die  Lux.  cox.  cong. 
auf  mechanischen  Ursachen  beruhe.  Ungenügende  Fruchtwassermenge  und 
Raummangel  bei  Zwillingsschwangerschaft,  Tumoren  und  Anomalien,  sollten 
demnach  eine  maßgebliche  Rolle  spielen.  Stoeck  spricht  u.  a.  auch  von  einer 
Häufung  von  Steißlagen  und  vermutet,  daß  für  die  ,,der  Hüftverrenkung 
häufig  zugrunde  liegende  Fruchtlageabweichung"  erbliches  Vorkommen 
nachzuweisen  sei.  Der  Tatsache,  daß  er  unter  450  Luxationsfällen  der 
Gießener  Klinik  24  mit  muskulärem  Schiefhals  fand  (5,3  "o),  mißt  er  große 
Bedeutung  bei,  weil  gerade  Schiefhals-  und  Luxationskinder  häufig  in 
Steißlage  geboren  Averden.  Isigkeit  nennt  für  die  Steiß-  und  Querlage  Werte 
von  10,2  bzw.  1,9  °o  gegenüber  Maetius  mit  2,25  und  l';',,.  Da  man  über 
das  Zustandekommen  der  Fruchtlageabweichungen  nur  Vorstellungen,  aber 
keine  fest  erwiesenen  Kenntnisse  hat,  w^ar  es  schwer,  hierfür  eine  befrie- 
digende Erklärung  zu  finden.  Maetius  denkt  sich  die  Entstehung  der 
Steißlage  folgendermaßen : 

Während  der  ersten  Embryonalmonate  schwimmt  der  Embryo  in  der 
Fruchtblase.  Mit  Fortschreiten  der  Schw^angerschaft  verringert  sich  die 
Bewegungsmöglichkeit  des  Kindes  durch  sein  Wachstum  immer  mehr. 
Hier  bestehen  aber  z.  T.  erhebhche,  durch  die  Größe  des  Kindes  und  den 
Spannungszustand  der  Uterusmuskulatur  bedingte  Unterschiede.  Bei  Mehr- 
gebärenden können  sich  auch  noch  mit  Beginn  der  Geburt  w-eitgehende 
Lageveränderungen  ergeben.  Die  Steißlage  kann  nun  nach  Maetius'  An- 
sicht verursacht  werden: 

1.  durch  Formabweichungen  der  Gebärmutter  und  des  Beckens; 

2.  durch  verstärkte  Beweglichkeit  des  Kindes; 

3.  durch  verringerte  Beweglichkeit  des  Kindes,  das  so  nicht  die  rich- 
tige Lage  findet. 

Stoeck  glaubt  außerdem  noch  an  eine  besondere  endogene  Form  der 
Steißlage,  die  aus  einer  rudünentären  Zwillingsschw^angerschaft,  also  einer 
Schwangerschaft,  bei  der  ein  Paarling  zugrunde  geht,  entstehe  und  erb- 
lich sei. 

Wenn  man  die  Möglichkeit  erwägt,  die  Maetius  für  die  Entstehung 
der  Steißlage  in  Betracht  gezogen  hat,  so  muß  man  an  eines  der  Frühzeichen 
denken,  das  Mau  für  die  Erkennung  der  entstehenden  Luxation  erwähnt, 
nämüch  die  Bewegungsarmut  der  betroffenen  Extremität.  Die  Eigenbewe- 
gungen und  die  längsgerichteten  Uterus kontraktionen  bringen  die  Frucht 
in  die  physiologische  Schädellage.  Sind  die  bew^egenden  Kräfte  zu  sclwach, 
xmterbleibt  die  Unmandlung  in  die  physiologische  Lage.  So  ist  also  die 
(Prä-)  Luxation  die  Ursache  der  Beckenendlage  und  nicht  umgekehrt  die 
Beckenendlage  Ursache  der  Hv.  (Idelbeegee).  Die  abnorme  Geburtslage 
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beim  muskulären  Schiefhals  läßt  sich  so  erklären,  daß  der  intrauterine, 
durch  Verkürzung  des  Kopfnickers  geneigte  Kopf  schlecht  vom  Becken 
eingefangen  werden  kann.  Dadurch  stellt  sich  häufig  der  Steiß  in  das 
Becken  ein  (x\beiile,  Köster,  Schubekt). 

Der  Hinweis  auf  die  Erblichkeit  der  Hüftverrenkung  ist  alt.  Ambkoise 
Pake  schreibt  1679  u.a.:  ..Die  erblichen  Ursachen  sind,  die  etwa  einer 
von  seinen  Eltern  nuig  ererbet  haben.  So  werden  gemeiniglich  von  den 
Lamen  oder  Hinckenden  —  Lame  geboren." 

Trotzdem  hat  es  verhältnismäßig  lange  gedauert,  bis  diese  Gesichts- 
punkte näher  beachtet  wurden.  Zunächst  erschienen  nur  kasuistische 
Beiträge  von  Bade,  Blekcke,  Calct,  Heitsner,  Ludloff,  Maissiat,  Schil- 
ling, Volkmann,  Wollenberg  und  Lorenz.  Erst  Arbeiten  von  Aschner 
und  Engelmann,  von  Isigkeit  und  Hoof  in  den  vergangenen  zwanziger 
Jahren  gründeten  sich  auf  eine  größere  Anzahl  von  Fällen.  Aschneb  und 
Engelmann  glaubten,  daß  flu-  che  Entstehung  der  angeborenen  Hüftgelenks- 
verrenkung zwei  rezessive  Erbanlagen  verantwortlich  seien.  Aus  gemein- 
samen Vorkommen  der  angeborenen  Hüftgelenksverrenkung  und  Ver- 
renkungen anderer  Gelenke  schlössen  sie  auf  die  Existenz  eines  allgemeinen 
Luxationsgens,  das  meist  mit  einem  anderen,  die  örtliche  Disposition 
schaffenden  Gen  zusammen  wke.  Isigkeit,  der  sich  auf  größere  Unter- 
suchungsreihen stützen  konnte,  nimmt  für  seine  1700  Fälle,  außer  Poly- 
merie, Letalfaktoren  an.  Er  denkt  an  zwei  rezessive,  autosomale  Erbfaktoren 
in  Verbindung  mit  selektiven,  semiletalen  Genen.  Diese  recht  komplizierten 
Ansichten  ließen  sich  nach  späteren  Forschungsergebnissen  nicht  mehr 
aufrechterhalten. 

Die  größte  Bedeutung  für  die  Bewertung  des  Erbfaktors  haben  die 
von  Idelberger  durchgeführten  Untersuchungen  an  einer  unausgelesenen 
Zwillingsserie.  Der  Hauptvorzug  der  Zwillingsmethode  liegt  darin,  daß 
der  Einfluß  von  Erbe  und  Umwelt  am  Zustandekommen  eines  Merkmales 
abgeschätzt  werden  kann,  weil  die  eineiigen  Zwillinge  (EZ)  genisch  iden- 
tisch sind,  während  che  zweieiigen  Zwillinge  (ZZ).  wie  auch  sonst  Ge- 
schwister, nur  in  einem  Teil  der  Erbanlagen  übereinstimmen.  Die  unter- 
schiedhche  Konkordanz  beider  Zwilhngsgruppen  hinsichtlich  der  erblichen 
Merkmale  ist  somit  ein  Maßstab  für  den  Einfluß  des  Erbgutes.  Die  Bedin- 
gungen sind  allerdings  für  beide  Gruppen  nicht  die  gleichen.  Die  EZ-  und 
ZZ-Konkordanz  wird  mitbestimmt  clurch  die  Umwelteinflüsse  und  durch 
che  Häufigkeit  des  Merkmales  in  der  Durchschnittsbevölkerung.  Die  ZZ-Kon- 
kordanz unterliegt  aber  noch  einer  Beeinflussung  durch  den  Erbgang.  Sie 
schwankt,  je  nachdem  der  Erbgang  dominant  oder  rezessiv  ist,  in  weiten 
Grenzen.  Die  meisten  angeborenen  Mißbildungen  lassen  hinsichthch  ihrer 
Entstehung  nur  die  Alternative  der  genischen  Entstehung  oder  einer  (exo- 
genen) Keimschädigung  zu.  Mechanische  Ursachen  sind  äußerst  unwahr- 
scheinlich, da  sie  ja  erst  in  den  letzten  Schwangerschaftsmonaten  wirksam 
werden  können.  Die  meisten  angeborenen  Mißbildungen  entstehen  aber 
weit  früher,  zur  Zeit  der  Neurulabildung  bzw.  während  der  Schlundspalte- 
entwicklung. Fruchtwassermangel.  Anomalien  der  Gebärmutter  und  Zwil- 
hngssclwangerschaft  sind  als  Ursache  der  Hüftverrenkung  daher  von  vorn- 
herein sehr  unwahrscheinlich.  Sollte  die  Zwillingsschwangerschaft  wirk- 
lich zur  Hüftgelenksverrenkung  disponieren,  wäre  zu  erwarten,  daß  hüft- 
verrenkte  Kinder  öfter  aus  Zwillingsgeburten  stammen  und  Zwillinge  mehr 
Hüftverrenkte  aufweisen  als  Einlinge.  Da  die  mechanische  Gefährdung 
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für  EZ  lind  ZZ  während  der  Embryonalmonate  nngefähr  gleich  groß  ist, 
sollten  sie  anch  in  gleichem  Ausmaß  betroffen  sein.  Bei  einer  rein  mecha- 
nischen Entstehung  wäre  demnach  die  EZ-  und  ZZ-Konkordanz  gleich  groß. 
ZZ  hätten  auch  mehr  Merkmalsträger  aufzuweisen  als  ihre  als  Einlinge 
geborenen  Geschwister.  Da  der  intrauterine  Raummangel  ja  nicht  nur  zu 
einer  einzigen  Mißbildung  führen  kann,  müßte  man  neben  der  Hüftgelenks- 
verrenkung auch  noch  andere  beobachten  können.  Schließlich  Aväre  noch 
zu  erwarten,  daß  die  Hv.  in  den  Sippen  der  Zwillinge  nicht  viel  häufiger 
aufträte,  weil  eine  Zwillingsserie  eine  Auslese  nach  mechanisch  verursachten 
Mißbildungen  darstellen  müßte.  Somit  hat  die  Zwillingsmethode  den  Vor- 
teil, exogene  und  endogene  Ursachen  voneinander  trennen  zu  können. 
Sie  gestattet  weiter  einen  Einblick  in  die  Genmanifestierung.  Viele  patho- 
logische Mutationen  unterliegen  hemmenden  oder  fördernden  Einflüssen, 
die  in  der  restlichen  Erbmasse  oder  in  der  äußeren  Umwelt  liegen. 

Von  Timofeeff-Ressowski  stammen  die  Bezeichnungen  „Penetranz", 
,,Expressivität"  und  ., Spezifität".  Die  Penetranz  (Durchschlag)  stellt  die 
alternativen  Schwankungen  in  der  Genmanifestierung  dar,  im  Gegensatz  zu 
den  kontinuierlichen  ScliAvankungen  der  Expressivität  (Ausprägungsgrad). 

IdelbercxEr  hat  in  einem  Ausgangsmaterial  von  22  004  Kindern  mit 
Hüftverrenkung  236  Z\\illingspaare  gefunden,  von  denen  138  Paare  leben. 
Sie  wurden,  soweit  wie  möglich,  mit  ihren  Eltern  und  Angehörigen  unter- 
sucht und  geröntgt.  Die  Bedeutung  mechanischer  Faktoren  wurde  ein- 
gehend geprüft.  Es  hat  sich  jedoch  gezeigt,  daß  sie  auf  die  Entstehung 
der  Hv.  keinerlei  Einfluß  haben.  Die  Zmllingshäufigkeit  war  unter  den 
Merkmalsträgern  nicht  größer  als  in  der  Durchschnittsbevölkerung.  Die 
Befragung  der  Mütter  über  Fruchtwassermangel  und  Kindsbewegungen 
ergab  keine  besonderen  Gesichtspunkte.  Beckenend-  und  andere  abnorme 
Geburtslagen  waren  nicht  öfter  vorgekommen  als  sonst  auch.  Das  gleiche 
gilt  für  die  Geschwister  der  Zwillinge.  Die  von  Storck  behaupteten  Zu- 
sammenhänge zwischen  Hüftverrenkung,  Zwillingsscliwangerschaft  und 
muskulärem  Schiefhals  fanden  keine  Bestätigung.  In  den  Familien  der 
Zwillingsprobanden  war  Luxation  nicht  häufiger  als  in  den  Familien 
der  als  Einlinge  geborenen.  Die  Zahl  der  Begleitmißbildungen  entsprach 
der  bei  Einlingen  bekannten.  Auch  Geschlechtsverhältnis  und  Seitenvertei- 
lung waren  nicht  anders. 

Idelberger  hat  bei  der  Untersuchung  der  Konkordanz-Diskordanz- 
verhältnisse, entsprechend  der  Ansicht  Hilgenreiners,  der  zwischen  der 
einfachen  angeborenen  Dysplasie  und  der  angeborenen  Hüftdysplasie  ohne 
Ausrenkung  unterscheidet,  manifeste  Luxationen  und  Dysplasien  berück- 
sichtigt, indem  er  zwei  verschiedene  Konkordanzstufen  schuf.  In  die  Kon- 
kordanzstufe II  (Dysplasie)  wurden  nur  solche  Fälle  aufgenommen,  die 
beachtenswerte,  deutliche,  pathologische  Veränderungen  aufwiesen. 

Faber  fand  bei  den  klinischen  und  röntgenologischen  Untersuchungen 
seiner  Sippen,  ausgehend  von  einem  angeblichen  Solitärfall,  neben  Luxa- 
tionen eine  große  Anzahl  von  angeborenen  Dysplasien  ohne  Ausrenkung. 

Er  kam  zu  folgenden  Feststellungen: 

1.  Auch  in  den  Sippschaften  angeblich  erbgesunder  Einzelfälle  gab 
es  bis  zu  29,7 "o  Träger  der  primären  Dysplasie; 

2.  die  primäre  Hüftdysplasie  ohne  Verrenkung  konnte  di-eimal  so 
häufig  festgestellt  werden,  wie  die  vollständige,  typische  Aus- 
renkung; 
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3.  das  Geschlechtsverhältnis  bei  der  typischen  Hüftverrenkung  betrug 
5$ :.!(?; 

4.  die  Übertragung  des  erblichen  Merlmials  vom  Vater  auf  den  Sohn 
fand  sich  mehrmals,  so  daß  Geschlechtsgebundenheit  im  Erbgang 
auszuschließen  ist ; 

5.  Stammtafelbeobachtungen  beweisen,  daß  die  Erbanlage  zur  primären 
Dysplasie  meistens  nur  von  einem  Elternteil  weitergegeben  wird. 
Die  Feststellungen  sprechen  gegen  die  Annahme  einer  Rezessivität ; 

6.  ein  vollständiger  Durchschlag  konnte  nicht  gefunden  werden; 

7.  bei  den  Solitärfällen,  die  als  Beispiel  geringen  Durchschlages  der 
Erbanlage  der  Hüftgelenksverrenkung  angesehen  wurden  und  als 
Ausdruck  erheblicher,  interfamiliärer  Variabilität  galten,  war  der 
Durchschlag  der  Erbanlage  viel  größer,  wenn  die  Dysplasie  mit 
einbezogen  wurde. 

Im  Gegensatz  zu  Faber  fand  Idelbeegee  bedeutend  weniger  Dysplasien. 
Unter  78  röntgenologisch  untersuchten,  nicht  hüftluxierten  ZZ-Partnern 
wurde  keine  sichere  Dysplasie,  unter  29  EZ-Partnern  nur  2"„  festgestellt. 
Auch  Dönges  fand  nur  wenig  Dysplasien.  Man  ist  versucht,  die  Lösung 
der  Frage,  wie  die  Diski-epanz  zu  erklären  sei,  in  der  Auslegung  des  Be- 
griffes ,, Dysplasie"  zu  suchen.  Kreuz  bestätigte  jedoch  nach  eigener  Prü- 
fung, daß  Faber  nur  schwere  Dysplasien  auswertete.  Die  Erklärung  dürfte 
in  den  unterschiedlichen  regionalen  Verhältnissen  liegen.  Wie  bekannt, 
schwankt  die  Häufigkeit  der  Hv.  in  den  verschiedenen  Gegenden  Deutsch- 
lands. Für  das  Untersuchungsmaterial  Idelbergees  muß  zudem  berück- 
sichtigt werden,  daß  es  über  das  ganze  Land  verstreut  war.  Deshalb  er- 
scheint auch  der  Schluß  Fabers,  der  Dysplasie  eine  gewisse  erbbiologische 
Selbständigkeit  zu  geben,  nicht  richtig,  weil  die  von  ihm  festgestellten 
Beziehungen  zwischen  Häufigkeit  von  Dysplasie  und  Hüftluxation  rein 
lokale  und  nicht  allgemeine  Bedeutung  haben.  Die  Dysplasie  scheint  noch 
mehr  als  die  Hüftluxation  selbst  an  bestimmte,  landschaftlich  begrenzte 
Bevölkerungsgruppen  gebunden  zu  sein.  Vielleicht  spielen  auch  regional 
unterschiedliche  Bedingungen  eine  Rolle,  welche  die  Manifestierung  hemmen 
oder  fördern.  Sie  sind  wahrscheinlich  vorwiegend  genischer  Natur. 

Einen  der  wichtigsten  Befunde  in  der  Erbpathologie  konnte  Idel- 
aber  in  der  Konkordanzstufe  I  stellen.  Von  den  EZ  waren  42,7% 
konkordant,  gegenüber  einer  ZZ-Konkordanz  von  2,8"^,.  Die  ZZ-Konkor- 
danz  entspricht  der  von  Isigkeit  genannten  Häufigkeit  der  Luxationen 
unter  den  Geschwistern  seiner  hüftluxierten  Probanden.  Die  Manifesta- 
tionswahrscheinlichkeit des  pathologischen  Hauptgens  beträgt  etw^a  5% 
beim  weibhchen,  l"o  beim  männlichen  Geschlecht.  Wegen  der  geringen 
Penetranz  bedarf  die  Manifestierung  der  kranken  Anlage  besonders  gün- 
stiger Umstände,  die  in  den  fördernden  Einflüssen  der  restüchen  Erbmasse 
zu  suchen  sein  dürften.  Der  Erbgang  ist  im  wesentlichen  unregelmäßig 
dominant.  Die  aus  der  Literatur  bekannte  Häufigkeit  doppelseitiger  Hüft- 
verrenkungen entspricht  der  EZ-Konkordanz  von  42,7%.  Auch  im  Röntgen- 
befund waren  bis  in  Einzelheiten  gehende  Ähnlichkeiten  nachweisbar,  die 
sich  auch  auf  osteochondropathische  Veränderungen  erstreckten  (Fig.  1  u.  2). 

Insgesamt  dürften  die  Untersuchungen  Idelbergers  gezeigt  haben, 
daß  die  typische,  auf  der  Basis  der  Dysplasie  entstehende  Hüftluxation 
ein  Erbleiden  ist.  Die  Entstehung  der  Luxation  verlangt  allerdings  eine 
mitwirkende  äußere  Ursache.   Ein  Luxationsgen,  wie  Kreuz  annimmt. 
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Fig.  1.  EZ-Konkordanzstufe  I  (nach  Idelbergee).  a)  Proband:  Ingeborg  H.,  zehn 
Jahre.  Luxation  III.  Grades  beiderseits.  Reposition  unmöglich,  b)  Partner:  Ger- 
traude H.,  10  Jahre.   Luxation  III.  Grades  beiderseits.   Reposition  unmöglich. 


Flg.  2.  EZ,  Paarling  I  (links) :  Eingerenkte  Hüftluxation  rechts.  Paarling  II  (rechts) : 
Eingerenkte  Hüftluxation  rechts,  weitgehende  anatomische  Übereinstimmung  (nach 

Idelbeegee). 


Die  sogenannte  angeborene  Hüftgelenksverrenkung 


985 


dürfte  es  allerdings  nicht  geben.  Es  handelt  sich  vielmehr  um  eine  in  der 
Anlage  begründete  Störung  der  Ossifikation,  die  vorwiegend  das  Pfannen- 
dach betrifft. 

Anatomische  Vorbemerkungen  und  Entwicklungsgeschichte 

Die  einheitlich  knorpelige  Anlage  des  Hüftbeins  besteht  aus  zwei 
Hälften,  einer  dorsalen,  die  das  Os  ileum  umfaßt  und  einer  ventralen,  aus 
der  diejenigen  Anteile  des  Os  ischii  und  Os  pubis  hervorgehen,  die  das 
Foramen  obturatum  begrenzen.  Im  dritten  bis  siebenten  Embryonal- 
nionat  bilden  sich  in  der  näheren  Umgebung  der  Pfanne  drei  Knochenkerne, 
die  Anlage  des  Os  coxae,  bestehend  aus  Darm-,  Sitz-  und  Schambein.  Sie 
erreichen  die  Pfanne  zur  Zeit  der  Geburt  und  sind  durch  die  Y-Fuge  von- 
einander getrennt.  Die  Verknöcherung  der  Hauptbestandteile  des  Hüft- 
gelenkes beginnt  verhältnismäßig  frühzeitig.  Zwischen  dem  vierten  und 
sechsten  Lebensjahr  verschmelzen  Scham-  und  Sitzbein  miteinander.  Im 
zweiten  Lebensjahr  treten  neben  den  erwähnten  drei  Hauptkernen  des 
Hüftbeins  noch  neun  Nebenkerne  auf,  die  um  so  kürzer  selbständig  bleiben, 
je  später  sie  erscheinen.  Vom  zweiten  Embryonalmonat  an  beginnen  die 
Diaphyse  des  Femurs,  Schaft  und  Femurhals  zu  verknöchern.  Im  Ober- 
schenkelkopf entwickelt  sich,  bei  Mädchen  im  fünften  bis  achten,  bei 
Knaben  im  siebenten  bis  achten  Lebensmonat,  ein  Knochenkern.  Durch- 
schnittlich im  15.  bis  20.  Lebensjahr,  bei  Mädchen  etwas  eher,  verschwin- 
det die  Y-Fuge. 

Die  embryonale  Gefäßversorgung  des  Schenkelkopfes  ist  bekannt,  die 
der  Pfanne  weniger  gut  geklärt.  Sie  erhält  ihre  Gefäße  an  der  Innenseite 
aus  der  A.  obturatoria,  der  A.  glutaea  cranialis  und  supraacetabularis, 
dorsal  von  der  A.  retroacetabularis,  ein  tiefer  Ast  der  A.  glutaea  caudahs. 
Der  ventrale  und  caudale  Anteil  der  Pfanne  werden  von  einem  dritten 
Stromgebiet  aus  versorgt,  dem  exopelvinen  Anteil  der  A.  obturatoria,  die 
auch  einen  tiefen  Ast,  die  A.  acetabularis  in  den  Pfannenboden  sendet  und 
mit  Nebenästen  den  ventralen  und  caudalen  Anteil  des  Pfannenrandes 
umfaßt.  Der  Pfannenboden  erhält  für  das  Kopfband,  die  Kopfepiphyse, 
eine  eigene  Arterie,  die  A.  acetabularis,  welche  sich  auch  am  Aufbau  des 
Pfannendaches  und  des  Pfannenbodens  beteiligt.  In  der  weiteren  embryo- 
nalen Entwicklung  verdichtet  sich  das  Astgeflecht  der  Pfannendacharterien 
zum  rete  capsulare,  subchondrale  und  perichondrale.  Das  primäre  Epiphysen- 
gefäß  des  Femurkopfes  ist  die  A.  lig.  caputi  femoris,  aus  der  die  A.  aceta- 
bularis, die  in  der  Wachstumszeit  den  Knochenkern  der  Kopfepiphyse  nälu^t, 
hervorgeht.  Nach  Abschluß  des  Knochenwachstums  verliert  sie  an  Bedeutung 
und  verschwindet  u.  U.  ganz.  Der  metaphysäre  Gefäßbezirk  am  Schenkel- 
hals wird  von  einer  Eeihe  kleinerer  Ästchen  der  A.  circumflexa  femoris  ge- 
bildet, die  durch  den  Kapselansatz  in  den  diaphysären  Schaf tanteil  zur  A, 
femoralis  porfunda  ziehen  und  sich  später  mit  den  diaphysären  Gefäß- 
bezirken verflechten  und  auch  einen  Teil  der  Versorgung  der  Kopfkappe 
übernehmen.  Die  A.  lig.  caputi  femoris  wird  dadurch  ganz  oder  teilweise 
überflüssig. 

Das  Acetabulum  des  Hüftbeins  und  das  caput  femoris  bilden  gemeinsam 
das  Hüftgelenk,  die  drei  in  der  Mitte  Y-förmig  zusammenlaufenden  Knochen 
des  Hüftbeins  seine  knöcherne  Pfanne.  Sie  öffnet  sich  ventral  nach  außen 
unten  und  gleicht  einer  halbierten  Hohlkugel,  deren  Umfang  durch  eine 
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Gelenklippe  über  den  Äquator  der  Halbkugel  hinaus  erweitert  wird.  Für 
die  Führung  des  Hüftkopfes  ist  die  Pfanneneingangsebene  von  Bedeutung, 
d.  h.  die  Ebene,  welche  durch  die  Öffnung  der  Hüftpfanne  gelegt  wd.  Diese 
Pfanneneingangsebene  steht,  ebenso  wie  die  Hüftpfanne  selbst,  zu  jeder  der 
drei  Hauptebenen  des  Körpers  in  verschiedenen  Neigungs^^inkeln.  Der 
Neigungs^\inkel  der  Pfanneneingangs-  zur  Sagittalebene  von  ca.  42"  wird 
auf  Umwegen  über  entgegengesetzte  Entwicklungsstufen  erreicht,  ein  Vor- 
gang, für  den  Nauck  die  Bezeichnung  ..umwegige  Entwicklung"'  prägte. 
Die  mittlere  Schwankungsbreite  des  Xeigungs"\\inke]s  liegt  zwischen  37  und 
47°,  der  Extremwert  bei  28  bzw.  5.3°.  Die  Pfanne  kann  also  in  diesem  Falle 
über^viegend  sagittal.  in  jenem  überwiegend  frontal  eingestellt  sein.  Im 
Gegensatz  zum  CoUodiaphysenwinkel  und  zur  Torsion  des  coxalen  Femur- 


Fig.  3.  Schwankungsbreite  der  Neigung  der  Pfanneneingangsebene  zur  sagittalen 
Körperebene  bei  der  erwachsenen  Frau,  a)  Untere  Grenze  der  äußersten  Schwan- 
kung 33°.  b)  Untere  Grenze  der  mittleren  Sehwankungsbreite  37°.  c)  Mittlerer  Durch- 
schnittswert 43°.  d)  Obere  Grenze  der  mittleren  Schwankungsbreite  47°.  e)  Obere 
Grenze  der  äußersten  Schwankung  53°. 

endes  ist  der  ]\Iittelwert  des  Neigungswinkels  bei  den  Geschlechtern  ver- 
schieden. Er  beträgt  beim  Manne  40°  (Schwankungsbreite  36  bis  45°),  bei 
der  Frau  43°  (Schwankungs breite  37  bis  47°)  (Fig.  .3).  Bei  der  Frau  ist  also 
die  Pfanneneingangsebene  stärker  zur  Sagittalabene  geneigt,  d.  h.,  das 
Pfannendach  springt  bei  ilir  stärker  vor. 

Der  Hüftkopf,  das  caput  femoris,  paßt  sich  in  seiner  Kugelform  der 
Hüftpfanne  an.  die  etwa  '-/s  seiner  Oberfläche  umschließt.  Sein  Krümmungs- 
radius beträgt  rund  2,5  cm.  beim  Manne  etwas  mehr,  bei  der  Frau  etwas 
weniger.  Leichte  Inkongruenzen  der  beiden  Gelenkkörper  w'erden  durch  die 
Elastizität  des  Knorpels  ausgeglichen.  Der  den  Kopf  tragende  Schenkel- 
hals bildet  mit  dem  Femurschaft  einen  Winkel,  der  nach  den  Messungen 
von  J.  Mikulicz  (1878),  F.  Lange,  Pitzen  und  Brandes  beim  Erwachsenen 
beider  Geschlechter  ca.  125  bis  126°  beträgt,  bei  einer  mittleren  Schwan- 
kungsbreite von  120  bis  1.33°.  Der  Schenkelhalswinkel  ist  der  Ausdruck 
des  Gleichge^vichtes  zwischen  winkelverkleinernden  (varisierenden)  und 
winkelvergrößernden  (valgisierenden)  Kräften  (Bragakd).  Alle  in  Längs- 
richtung verlaufenden  Muskeln  wirken  varisierend,  die  quergerichteten, 
Femur  und  Becken  verbindenden  Muskeln  valgisierend.  Die  Entwicklung 
des  Schenkelhalswinkels  ist  noch  nicht  völHg  geklärt.  Es  steht  jedoch  fest, 
daß  auch  er.  wie  der  Neigungswinkel  der  Pfanneneingangsebene,  eine  um- 
wegige Entwicklung  durclmiacht.  Im  \ierten  bis  fünften  Embryonalmonat 
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wandelt  sich  die  Form  des  Femurs  —  der  Schenkelhals  setzt  sich  sichtbar 
ab.  Der  Winkel  beträgt  jetzt  IS?".  Im  Vergleich  zum  Erwachsenenalter 
besteht  also  eine  Coxa  valga.  In  der  Folgezeit  verkleinert  sich  der  Winkel 
ständig  und  erreicht  am  Ende  der  Schwangerschaft  128*'  (Fig.  4).  Mit  dem 
zehnten  Embryonalmonat  beginnt  wieder  eine  Phase  stetiger  Valgisierung, 
che  bis  zum  vierten  Lebensjaln  andauert  und  mit  einem  Winkel  von  142" 


a  b  c  d  e  f 

Fig.  4.  Die  embryonale  Entwicklung  des  Schenkelhalswinkels,  a)  Im  4.  /5.  Embryonal- 
monat 137".  b)  Im  6.  Embryonalmonat  136".  c)  Im  7.  Embryonalmonat  130".  d)  Im 
8.  Embryonalmonat  131".   e)  Im  9.  Erabryonalmonat  128".   f)  Im  10.  Embryonal- 
monat 137". 


Fig.  5.  Die  Veränderungen  des  Schenkelhalswinkels  nach  der  Geburt,  a)  Neugebo- 
rener 137",  b)  1.  und  2.  Lebensjahr  144".  c)  3.  Lebensjahr  142".  d)  4.  und  5.  Lebens- 
jahr 135".  e)  6.  bis  13.  Lebensjahr  134".  f)  1.5.  bis  17.  Lebensjahr  128".  g)  Erwach- 
sener 126".   h)  Greis  120". 

endet.  Von  diesem  Zeitpunkt  an  über\negen  che  varisierenden  Einflüsse. 
In  der  Pubertät  unterschreitet  der  Schenkelhalswinkel  die  130°  Grenze, 
um  sich  dem  Endwert  des  Erwachsenenalters  (ca.  126")  zu  nähern.  Aber 
auch  dieser  ist  nicht  konstant.  Im  Greisenalter  verkleinert  sich  der  Schenkel- 
hals- oder  CoUodiaphysenwinkel  bis  auf  120°  (Fig.  5).  Unterschiede  zwischen 
Mann  und  Frau  bestehen,  wie  Untersuchungen  von  M.  Mikulicz  ergeben 
haben,  beim  Schenkelhalswinkel  nicht. 

Wie  am  Oberarm  die  Achse  des  Collum  humeri,  so  liegt  auch  am  Ober- 
schenkel die  Achse  des  Schenkelhalses  nicht  in  einer  Ebene  mit  der  quer- 
verlaufenden Kondylenachse.  Sie  bildet  vielmehr  mit  ihr  einen  nach  vorn 
offenen  Winkel,  der  beim  Erwachsenen  durchschnittlich  12  bis  13°  beträgt. 
Auch  cüeser  Torsionswinkel  durchläuft,  ebenso  wie  der  Neigungswinkel  der 
Pfanneneingangsebene  und  der  CoUodiaphysenwinkel,  eine  umwegige  Ent- 

63  Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  1 
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Wicklung.  Sie  wurde  in  ihren  Grundzügen  von  Altmann,  Geokg  Bra>-d, 
Le  Damany,  f.  Lange.  Pitzen,  Mikiilicz,  Maget  und  Lenz  geklärt.  Im 
di'itten  Schwangerschaftsnionat  weist  die  embryonale  Urform  des  Femurs 
eine  leichte  Retrotorsion  von  —  2°  auf.  Schon  mit  dem  nächsten  Monat, 
also  mit  der  Skelettkontraktion,  setzt  die  Entwicklung  zu  einer  starken 
Antetorsion  ein,  die  im  vierten  Monat  5",  im  fünften  Monat  13",  also  den 
beim  Erwachsenen  normalen  Wert  erreicht.  Am  Ende  der  Schwangerschaft 
beträgt  der  Winkel  3P,  und  damit  ist  die  Antetorison  am  Höhepunkt  ihrer 


Fig.  6.  AB  quere  Kondylenachse.  Der  Antetorsionswinkel  beträgt  20°,  er  ist  leicht 

vergrößert. 


Entwicklung  angelangt.  Nach  der  Geburt  bildet  sie  sich  allmählich  zurück 
und  zwar  beim  Säugling  erst  zögernd  um  1"  auf  30",  im  Kindesalter  auf  20°. 
Der  Endwert  des  Erwachsenenalters  von  12  bis  13"  wird  erst  langsam  nach 
der  Pubertät  erreicht  (Fig.  6j. 


Pathologische  Anatomie 

Seit  jeher  hat  die  Frage  nach  dem  Wesen  der  angeborenen  Hüftgelenks- 
verrenkung im  Mittelpunkt  des  Interesses  an  diesem  Krankheitsbild  ge- 
standen. Lorenz  sclu-eibt  in  seiner  Monographie:  ..Die  sogenannte  an- 
geborene Hüftgelenksverrenkung  ist  kein  angeborenes  sondern  in  den  ersten 
zwei  bis  drei  Lebensjahren  erworbenes  Leiden!"  Mitteilungen  über  patho- 
logisch-anatomische Befunde  sind  jedoch  spärlich.  Gkawitz  und  Holzmann 
berichteten  1878  und  1895  über  pathologisch-anatomische  I'ntersuchungen 
bei  Feten  und  Neugeborenen.  Gkawitz  beobachtete  neben  ein-  und  doppel- 
seitigen Hüftluxationen  Hemmungsmißbildungen  besonders  im  Bereich  des 
Beckens.  Dabei  kamen  Symphysendiastasen  ebenso  häufig  vor  ^yie  Bauch- 
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und  Blasenspalten,  Spina  bifida  aperta  und  Klumpfuß.  Der  Y-Spalt  war 
häufig  breiter  als  an  gleich  großen  Becken.  Die  auf  einer  tieferen,  fetalen 
Entwicklungsstufe  stehengebliebene,  schräg  von  innen  unten  nach  außen 
oben  verlaufende  flache  Pfanne  war  hypoplastisch.  Holzmann  machte 
ähnliche  Beobachtungen.  Diese  Untersuchungen  wurden  aber  an  früh  ver- 
storbenen, lebensunfähigen  Kindern  mit  multiplen  Mißbildungen  durch- 
geführt. Sie  sind  nicht  beweisend  für  die  typische  erbliche  Dysplasie  der 
Hüfte  und  werden  im  Gegensatz  zur  angeborenen  auch  als  „teratologische 
Luxation"  bezeichnet.  Sie  stellen  so  gut  wie  immer  Solitärfälle  dar.  Mög- 
licherweise handelt  es  sich  um  exogene  Keimschädigungen.  Putti  hat 
1937  ausgedehnte  Befunde  eingerenkter  Luxationen  veröffentlicht.  Seine 
Deutung  entspricht  allerdings  nicht  mein-  uneingeschränkt  unseren  heutigen 
Erkenntnissen. 

Kreuz  und  Rohledeeek  wiesen  später  Luxationsbecken  vor,  die  ein- 
deutig auf  einer  früheren  Entwicklungsstufe  stehengeblieben  waren.  Roh- 
LEDEKER  bezeichnet  diesen  Zustand  als  ,, unreife  Pfanne".  Er  sieht  die 
tiefere  Ursache  dieser  Unterentwicklung  in  der  gestörten  Beckenentwicklung, 
denn  nur  eine  altersentsprechende,  normale  Beckenform  könne  Träger  einer 
altersentsprechenden  normalen  Pfannenform  sein.  Jede  abwegige  Ent- 
wicklung der  Beckenform  aber  müsse  zu  einer  abwegigen  Pfannenentwicklung 
führen. 

Betrachtet  man  die  pathologischen  Veränderungen  im  einzelnen,  so 
wird  man  feststellen  können,  daß  sie  sich  auf  alle  Anteile  des  Hüftgelenkes, 
knöcherne  und  Weichteile  erstrecken.  Legt  man  sich  aber  die  Frage  vor, 
welche  Veränderungen  primär  und  welche  sekundär  sind,  so  überwiegt 
heute  die  Ansicht,  daß  die  primären  Veränderungen  ausschließlich  das 
Pfannendach  betreffen  (Idelberger). 

Die  betroffene  Seite  bleibt  im  ganzen  zurück  und  wirkt  atrophisch. 
Die  Form  des  Beckens,  in  der  frühen  Embryonalzeit  längsoval,  bleibt  bei 
der  angeborenen  Hüftgelenksverrenkung  auf  dieser  unreifen  Entwicklungs- 
stufe stehen  (Rohlederer).  Bade.  Ludloff  und  Brandes  haben  dieForm 
der  Luxationspfanne  näher  beschrieben.  Das  charakteristische  Merkmal 
der  LuDLOFF-Pfanne  ist  eine  dreieckige,  in  Form  eines  Hundeohres  nach 
hinten  gerichtete  Ausziehung.  Die  Form  der  BRANDEs-Pfanne  ist  längsoval, 
ihr  Längsdurchmesser  verläuft  von  unten  medial  nach  oben  lateral. 

Im  Mittelpunkt  der  pathologisch-anatomischen  Vorgänge  stehen  die 
Ossifikationsstörungen  an  Pfanne  und  Kopf.  Die  knorpelige  Pfanne  ist  im 
allgemeinen  normal,  das  knöcherne  Pfannendach  dagegen  auffallend  steil. 
Der  Pfannendachwinkel  überschreitet  meist  den  normalen  Wert  von  20". 
Er  wird  gebildet  von  der  Horizontalen  durch  die  Y-Fuge  und  der  Ver- 
bindungslinie zwischen  dem  tiefsten  und  dem  höchsten  Punkt  des  Pfannen- 
daches. Die  Messung  dieses  Winkels  läßt  sich  allercüngs  nur  bei  exakter 
Lagerung  der  Kinder  verwerten,  da  die  Kippung  des  Beckens  um  seine  Längs- 
und Querachse  die  Winkelgröße  herabsetzt.  Er  ist  schon  physiologischer- 
weise inkonstant.  Im  Verlaufe  des  ersten  Lebensjahres  geht  er  von  29"  auf 
22  bis  24"  zurück.  Das  dysplastische  Pfannendach  ist  außerdem  verkürzt. 

Die  Ossifikationsstörung  des  Kopfes  fällt  l)esonders  bei  einseitiger 
Dysplasie  auf.  Der  Knochenkern  erscheint  beim  Knaben  normalerweise 
zwischen  dem  siebenten  und  achten  Lebensmonat,  beim  Mädchen  zwischen 
dem  fünften  und  achten  Monat.  Eine  pathologische  Verzögerung  liegt  erst 
dann  vor,  wenn  er  nach  dem  zehnten  Lebensmonat  noch  fehlt.  Bei  einseitiger 
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Dysplasie  erscheint  er  viel  später  als  auf  der  gesunden  Seite  und  entwickelt 
sich  auch  viel  langsamer.  Für  die  Entstehung  der  Luxation  ist  die  Steil- 
heit der  knöchernen  Pfanne  entscheidend.  Schon  der  Muskeltonus  kann 
genügen,  um  den  Kopf,  wenigstens  zum  Teil,  aus  der  Pfanne  zu  entfernen. 
Die  Verrenkung  tritt  im  allgemeinen  erst  bei  Gehbeginn  unter  der  Belastung 
auf.  Der  Kopf  gleitet  am  Pfannendach  entlang  schräg  nach  oben  und  lateral. 
Der  limbus  cartilagineus  wird  umgekrempelt  und  plattgewalzt.  Im  patho- 
logisch-anatomischen Präparat  sieht  man  Druckstellen  und  umschriebene 


Fig.  7.  Schematische  Zeichnung  von  Kapseltasche  und  Kapselisthmus  (nach  Lange). 

Nekrosen.  Der  am  weitesten  nach  lateral  vorspringende  Teil  des  Pfannen- 
daches, der  Pfannenerker,  wd  abgebaut.  Später  entsteht  eine  Gleitfurche, 
die  auch  im  Eöntgenbild  sichtbar  ist.  Durch  diese  Gleitfurche  verläßt 
schließlich  der  Kopf  das  Acetabulum.  Die  Kapsel  wird  schlauchförmig 
ausgeweitet  (Fig.  7j.  Sie  verengt  sich  an  der  Kreuzungsstelle  mit  der  Sehne 
des  lüopsoas.  Durch  die  ständige  Friktion  mit  dieser  Sehne  kann  gelegent- 
lich auch  einmal  eine  aseptische  Entzündung  entstehen,  welche  zur  Ver- 
ödung des  Lumens  der  Gelenkkapsel,  der  Isthmusstenose  führt.  Nach  der 
endgültigen  Luxation  ist  der  Schenkelkopf  nur  noch  von  der  Gelenkkapsel 
und  den  Weichteilen  bedeckt.  Im  Laufe  vieler  Jahre  entwickelt  sich  oft 
eine  mehr  oder  minder  vollkommene  Neoarthrose  (Fig.  8).  Das  runde  Band 
verlängert  sich  und  wd  häufig  in  einen  derben  Strang  umgewandelt.  Seine 
Gefäße  spielen  ohnehin  keine  bedeutende  Rolle  für  die  Ernährung  des 
Kopfes;  sie  obliterieren  frühzeitig.  Die  vom  Kopf  verlassene  Pfanne  füllt 
sich  allmählich  mit  Fett  und  Bindegewebe,  der  knöcherne  Pfannenboden 
verdickt  sich.  Diese  sekundären  Veränderungen  beginnen  teilweise  schon 
vor  der  Geburt.  Zu  ihnen  gehört  auch  die  pathologische  Antetorsion 
des  Schenkelhalses.  Der  Begriff  der  Antetorsion  wurde  schon  früher 
erläutert.    Der  normale  Antetorsions\nnkel  beträgt  beim  Erwachsenen 
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etwa  12".  Vielfach  beobachtet  man  bei  Hiiftgelenksverrenkimgen  eine 
erhebhche  Vergrößerung  der  Antetorsion.  In  Extremfällen  Avnrden  Winkel- 
maße von  90"  festgestellt.  Die  verstärkte  Antetorsion  kann  für  die  Reposition 
und  Retention  von  Bedeutung  sein.  Schon  bei  physiologischer  Antetorsion 
ist  ein  ventraler  Teil  des  Kopfkernes  in  Normalstellung  von  der  Pfanne 
unbedeckt.  Jede  Vergrößerung  der  Antetorsion  vergrößert  diesen  Kopf- 
anteil und  erschwert  die  Retention.  Das  gilt  vornehmlich  flu-  die  Dysplasie 
der  Pfanne.  Ber^'beck  hat  die  Ursachen  der  Antetorsion  untersucht.  Sie 


Fig.  8.  Alte  rechtsseitige  Hül'tgelenksverrenkvmg.  Der  kleine  deformierte  Schenkel- 
kopf steht  weit  oberhalb  der  alten  Pfanne  und  hat  sich  eine  neue  Gelenkpfanne, 
eine  Nearthrose  gebildet.    Links  Arthrosis  def.  des  Hüftgelenks,  wahrscheinlich 

nach  Dysplasie. 

ist  zum  Teil  Folge  der  Wirkung  des  Iliopsoas,  der  bei  der  flachen  Lnxations- 
pfanne  seine  Funktion  ändert  und  zu  einem  zusätzlichen  außenrotierenden 
Muskel  wü'd.  Übermäßig  lange  Fixierung  der  Beine  in  starker  Einwärts- 
di'ehung  (Langestellung)  verstärkt  nach  Bernbeck  ebenfalls  die  Antetorsion. 
Mit  der  verstärkten  Antetorsion  ist  immer  eine  Vergrößerung  des  Schenkel- 
halswinkels  (Coxa  valga)  verbunden. 

Die  Größe  des  Schenkelhalswinkels  hängt,  abgesehen  von  individuellen 
Schwankungen,  von  der  Belastung  und  vom  Gleichgewicht  der  varisierenden 
und  valgisierenden  Kräfte  ab.  Hier  sind  che  längs-  und  querverlaufenden 
Muskeln  zu  erwähnen.  Alle  in  Längsrichtung  des  OlDerschenkels  verlaufenden 
Muskeln  wirken  winkelverkleinernd,  die  quergerichteten,  Becken  und  Femur 
verbindenden,  winkelvergrößernd.  Mit  der  beginnenden  Luxation  über- 
wiegen die  valgisierenden  Kräfte. 

Wie  die  vermehrte  Antetorsion,  so  erschwert  auch  die  übertriebene 
Vergrößerung  des  Schenkelhalswinkels  die  Retention  der  eingerenkten 
Hüfte. 

Bisher  wurden  nur  die  formalen  Abweichungen  besprochen.  Die  andere 
Seite  der  Entwicklungsstörungen  stellen  die  qualitativen  Veränderungen  dar. 
Auch  sie  spielen  sich  an  Pfanne  und  Kopf  ab. 
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Die  histologische  Untersuchung  der  Pfannendachregion  (Bernbeck) 
ließ  schon  bei  Lupenvergrößerung  im  Bereich  der  Kompressionszone  schwere, 
mechanische  Schädigungen  des  chondralen  Gewebes  erkennen;  faserige 
Demaskierung  der  in  normaler  Grundsubstanz  unsichtbaren  Fibrillen  und 
unregelmäßiger  Verlauf  der  Verknöcherungslinie  mit  muldenartiger  Ein- 
senkung  des  Knorpelfußes  an  der  Stelle  des  größten  Druckes  waren  die 
hervorstechendsten  Merkmals.  Die  deutliche  Grenze  zmschen  periostal 
und  enchondral  gebildeter  Spongiosa  war  unscharf.    Bei  stärkerer  Ver- 


Fig.  9.    EZ,  Paarling  I  (oben) :  eingerenkte  linksst  itigo  Hüftluxation  beiderseits, 
perthesähnliche  Veränderungen  des  Schenkelkopfes.  Paarling  II  (unten) :  doppel- 
seitige eingerenkte  Hüftluxation  weitgehend  konkordantes  Verhalten 
(nach  Idelbergee). 

größerung  fehlte  die  typische  Säulenordnung  des  Ossifikationsstreifens. 
Neben  Schrumpfungsbezirken  wurden  ödematöse  Verquellungen  und  an 
der  Oberfläche  stellenweise  komplette  Gewebsnekrosen  beobachtet.  Bern- 
beck bezeichnet  diese  Veränderungen  als  „Osteochondrosis  deformans  coxae 
foetalis". 

Die  qualitative  Minderwertigkeit  des  dysplastischen  Hüftgelenkes 
zeigt  sich  in  relativ  häufigen,  perthesartigen  Veränderungen  des  Schenkel- 
kopfes. B.  bezeichnet  sie  als  Osteochondrosis  deformans  coxae  juvenilis. 
Die  Partial-  oder  Totalnekrose  des  Knochenkernes  führt  im  Endergebnis 
zur  Verbreiterung  und  Abflachung  des  Kopfes.  Ursprünglich  führte  man 
die  Deformierung  des  Schenkelkopfes  auf  die  Eim'enkungsmanöver  zurück. 
Es  hat  sich  jedoch  herausgestellt,  daß  diese  Annahme  nicht  immer  richtig 
ist,  weil  auch  nach  schonender  Einrenkung  und  oftmals  ohne  Einrenkung 
überhaupt,  derartige  Osteochondropathien  auftreten  können.  Idelbebger 
stellte  sie  bei  einem  eineiigen,  konkordanten  Zwillingspaar,  in  auf  beiden 
Seiten  auffällig  ähnhcher  Intensität,  fest  (Fig.  9).  Auch  die  Entstehung  der 
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Osteochondrosis  coxae  juvenilis  hält  Bernbeck  für  rein  mechanisch.  Seiner 
Ansicht  nach  liegt  das  Wesen  dieser  Veränderungen  in  einer  Infarktnekrose 
des  Knochenkernes  durch  mechanischen  Verschluß  der  ernährenden  epi- 
physäron  Gefäße.  Das  pathologisch-anatomische  Substrat  stimmt  weit- 
gehend mit  der  PERTHEsschen  Krankheit  überein.  Der  Partialnekrose  des 
Knochens  folgen  pathologische  Impressionsfrakturen  durch  den  Muskelzug. 
Idelberger  bezweifelt  die  rein  mechanische  Genese  der  Osteochondropathie 
(Bernbeck  und  Rohlederer). 

Das  Ergebnis  der  histologischen  Untersuchung  entspricht  dem  der 
Pfannenregion.  Im  Gegensatz  zu  Bernbeck  läßt  Rohlederer  neben  mecha- 
nischen noch  genetische  Ursachen  gelten. 

Die  Folgerung,  daß  die  ultraphysiologische  LoRENz-Stellung  zu  um- 
schriebenen Drucknekrosen  führen  kann,  ist  berechtigt.  Allerdings  können 
Bernbecks  Tierversuche  nicht  das  Auftreten  der  Osteochondropathie  vor 
Behandlungsl)eginn  oder  während  der  Gipsbehandlung  auf  der  sogenannten 
gesunden,  nicht  eingegipsten  Seite  erklären.  Sie  sagen  ebenfalls  nichts  aus 
über  die  schweren  Arthropathien,  die  auch  ohne  Einrenkung  entstehen. 
Nirgends  deutet  Bernbeck  die  Möglichkeit  an.  daß  diese  Druckimpressionen 
nur  deshalb  entstehen  konnten,  weil  schon  vorher  der  Knochen  qualitativ 
minderwertig  war.  und  doch  sind  diese  Überlegungen  von  den  Osteochondro- 
pathien durchaus  bekannt  (K.  H.  Bauer).  Es  ist  deshalb  naheliegender, 
daß  eine  ererbte,  unzulängliche  Vascularisierung,  die  mit  der  Entwicklung 
nicht  Schritt  hält.  u.  U.  mit  Hilfe  der  durch  den  Gipsverband  hervor- 
gerufenen Inaktivitätsatrophie,  aber  auch  ohne  erkennbare  äußere  Einflüsse 
zur  Nekrose  führt.  (Idelberger).  Ähnliche  Einwände  sind  auch  gegen  die 
Deutung  zu  erheben,  die  Rohlederer  den  BERNBECKschen  Befunden  gibt. 
R.  meint:  ,, Histologisch  konnte  Bernbeck  den  sekundären,  mechanischen 
Charakter  der  Ossifikationsstörung  des  Daches  belegen.''  Zweifellos  können 
aber  erbliche  Störungen  von  exogen  bedingten  nicht  mikroskopisch  ab- 
gegrenzt werden.  Es  gibt  keine  pathognomonischen,  strukturellen  Ver- 
änderungen, die  beweisend  für  erbliche  Störungen  sind  oder  sie  ausschließen. 

Die  Erkennung  der  Hüftluxation 

Wenn  auch  heute  das  Röntgenbild  die  erste  Stelle  in  der  Diagnostik 
und  Indikationsstellung  der  Hüftgelenksverrenkung  einnimmt,  so  behalten 
die  klinischen  Zeichen  doch  ihren  Wert  für  das  ,, Darandenken''.  Den  ersten 
Verdacht  liefert  häufig  die  Beobachtung  der  Eltern,  daß  ein  Beinchen 
bewegungsarm  und  schwächer  als  das  andere  sei.  Ungleichmäßige  Adduk- 
torenfalten  sind,  wie  Pitzen  bestätigt,  kein  zuverlässiges  Kennzeichen,  und 
nur  die  wenigstens  Kinder,  die  deswegen  zum  Arzt  gebracht  werden,  haben 
wirklich  eine  Dysplasie.  Bei  tatsäcMicher  Luxation  steht  das  kranke  Bein 
häufig  in  Außendrehung.  Legt  man  beide  Beine,  Knie-  und  Hüftgelenke  gebeugt 
genau  nebeneinander,  so  läßt  sich  an  der  unterschiedHchen  Höhe  der  Patella 
oft  die  Verkürzung  des  betroffenen  Beinchens  im  Oberschenkel  erkennen 
(Bettmann).  Abduktion  und  Innenrotation  sind  eingeschränkt  (Joachims- 
thal), Außenrotation  und  Adduktion  beträchtlich  verstärkt.  Die  vermehrte 
Adduktionsmöglichkeit  hat  zur  Entdeckung  verschiedener  Überkreuzungs- 
phänomene geführt,  die  Pitzen  aber  nicht  für  charakteristisch  hält.  Linde- 
mann stellte  bei  nicht  zu  addipösen  Kindern,  und  zwar  am  ausgeprägtesten 
in  extremer  Knie-  und  Ellenbogenlage,  eine  sieht-  und  tastbare  Eindellung 
zwischen  Tuber  ossis  ischii  und  Trochanter  major  fest. 
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Das  sicherste  Luxationszeichen  ist  die  leere  Pfanne.  Beim  gesunden 
Gelenlv  steht  der  Hüftlvopf  unter  der  Kreuzungsstelle  von  Arteria  femoralis 
und  Leistenband;  ist  er  jedoch  lateral,  oder  lateral  oberhalb  an  typischer 
Stelle  zu  palpieren  —  liegt  eine  Subluxation  bzw.  eine  Luxation  vor.  Dieser 
Tastbefund  ist  aber  nur  dann  mit  Sicherheit  zu  erheben,  wenn  das  Kind 
mit  gestreckten  oder  besser  noch  überstreckten  Hüftgelenken  auf  dem 
Rücken  gelagert  wird.  Bei  mageren  Kindern  w^eist  die  Haut  über  der  leeren 
Pfanne  vielfach  eine  Delle  auf.  Den  luxierten  Kopf  kann  man  bei  jungen 


Fig.  10.  Durch  schlechte  Lagerung  des  Beckens  sind  beide  Beckenhälften  unsymme- 
trisch dargestellt.  Dadurch  wird  links  ein  steiles  Pfannendach,  eine  Dysplasie,  vor- 
getäuscht (nach  Idelberger). 

Kindern  am  Becken  auf-  und  abziehen  (Glissement).  In  den  ersten  drei 
Monaten  läßt  sich  eine  dysplastische  Hüfte  ohne  Luxation  leicht  ausrenken 
(Klopfer). 

Sobald  die  Kinder  laufen,  ist  die  Diagnose  der  Hv.  nicht  mehr  schwierig. 
Kinder  mit  einseitiger  Hv.  hinken,  Kinder  mit  doppelseitiger  Hv. ,,  watscheln". 
Die  Gangstörung  ist  charakteristisch  und  kann  nicht  mit  anderen  Arten  des 
Hinkens  verwechselt  werden.  Idelberger  hat  es  als  Sonderform  des  Tren- 
DELENBURG-Hinkens  bezeichnet.  Es  beruht  auf  der  relativen  Insuffizienz 
(infolge  Trochanterhochstand)  der  kleinen  Gesäßmuskulatur,  die  das  Ab- 
kippen des  Beckens  zur  gesunden  Seite  zur  Folge  hat.  Gleichzeitig  wandert 
der  Schenkelkopf  so  weit  nach  oben,  wie  es  die  Weichteile  erlauben.  In  der 
Schwungphase  des  Ganges  sinkt  der  Hüftkopf  in  die  Ausgangsstellung 
zurück.  Trotz  dieser  typischen  Gangveränderung  kommen  viele  Kinder 
noch  verhältnismäßig  spät  zur  Untersuchung,  weil  Eltern  und  Ärzte  sie  für 
eine  Unart  des  Kindes  halten. 
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Die  röntgenologischen  Frühzeichen 

Die  Eöntgendiagnosp  bereitet  eigentlich  nur  während  der  ersten  Lebens- 
monate, d.  h.  bevor  der  Kopfkern  erscheint,  Schwierigkeiten.  Auch  sie  wird, 
falls  es  sich  um  eine  einseitige  Hv,  handelt,  durch  den  Vergleich  mit  der 
gesunden  Seite  erleichtert.  Bei  der  Anfertigung  des  Bildes  müssen  die  Bein- 
chen des  Kindes  gestreckt  werden,  che  Kniescheiben  genau  nach  vorn  sehen. 
Ist  die  Beckenlagerung  ungenau,  kann  ein  steiles  Pfannendach  vorgetäuscht 
werden  (Fig.  10).  Besonders  wichtig  ist  die  Stellung  des  coxalen  Femurendes 


Fig.  11.    T.,  Ernestine,  2  Jahre.    Arthrogramm  der  linken  Hüfte.  Subluxation. 
Kontrastmittelansammlung  im  Pfannengrund  (t),  sehleifenförmige  Begrenzung  des 
knorpeligen  Pfannenrandes  =  Pfanneneingangsebene  (>.—>■).    Knorpeliges  Pfannen- 
dach =  Limbus  (»>-*)•  Ansatz  der  Gelenkkapsel  am  Schenkelhals  (»»-^) 

(nach  FÜEMAIER). 

zur  Pfanne.  Ihre  Beurteilung  kann  man  sich  durch  die  HiLGENREiNEKschen 
Hilfslinien  erleichtern.  Die  erste  verbindet  die  beiden  Fußpunkte  des 
Pfannendaches  miteinander  und  wird,  da  sie  durch  die  Y-Fuge  verläuft, 
auch  als  ,, Horizontale''  durch  die  Y-Fuge  bezeichnet.  Die  ,, Senkrechte" 
entspricht  dem  Lot,  das  vom  äußeren  oberen  Pfannenrand  (dem  Pfannen- 
erker) auf  die  Horizontale  gefällt  wird.  Das  obere  Schaftende  steht  beim 
gesunden  Säugling  mindestens  U  cm  unterhalb  der  Horizontalen,  dagegen 
darf  die  Entfernung  der  medialen  Schaftspitze  vom  knöchernen  Pfannen- 
boden höchstens  1  cm  betragen.  Die  HiLOENKEiNEEsche  „Vertikale" 
schneidet  die  Femurmetaphyse  lateral  der  Schenkelhalsspitze. — Das  Pfannen- 
dach wird  durch  die  Linie  halbiert,  die  vom  Endpunkt  der  Metaphysen  senk- 
recht zur  Verbindungslinie  beider  Schaftenden  verläuft.  Dieses  PuTTische 
Zeichen  ist  beim  Säugling  vom  zweiten  Lebensmonat  an  zu  verwerten.  — 
Fkancit  hat  eine  Linie  angegeben,  die  den  oberen  Symphysenrand  mit  dem 
Fußpunkt  des  Pfannendaches  verbindet.  Diese  ,,Quasi-Tangente"  verläuft 
beim  steilen  Pfannendach  am  oberen  Schambeinast  unterhalb  des  Pfannen- 
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daclies  vorbei  und  berührt  es  nur  eben.  —  Der  Pfannendachwinkel  darf 
benn  Säugling  3i°.  nach  dem  ersten  Lebensjahr  25»  und  beim  älteren  Kind 
23"  betragen.  Höhere  Werte  sind  pathologisch  (Faber).  Bei  Repositions- 
hindernissen  kann  durch  eine  Kontrastdarstellung  des  Hüftgelenkes  die  Art 
des  Hindernisses  geklärt  werden  (Fig.  11). 

Die  HiLGENREiNEEschen  Linien  behalten  auch  nach  Erscheinen  des 
Kopfkerns  ihren  Wert.  Normalerweise  liegt  der  Kopfkern  im  unteren 
inneren  Quadranten  (Ombeedanne).  Die  Horizontale  durch  die  Fußpunkte 


des  Pfannendaches  bildet  daher  zugleich  die  Tangente  an  beiden  Kopfpolen. 
Nach  Schluß  der  Y-Fuge,  normalerweise  im  siebenten  bis  achten  Lebensjahr, 
kann  die  pathologische  Stellung  des  Schenkelkopfes  durch  den  WiBEKoschen 
CE-Winkel  objektiviert  werden.  Man  verbindet  den  Mittelpunkt  des  Schenkel- 
kopfes mit  dem  Pfannenerker.  Die  durch  diesen  Mittelpunkt  gelegte  Parallele 
zur  Körperachse  bildet  den  anderen  Schenkel  des  Winkels.  Er  beträgt  bei 
sechs-  bis  dreizehnjährigen  Kindern  im  Durchschnitt  20",  bei  älteren  mehr 


An  weiteren  Hilfslinien  sind  noch  die  SnANTON-MENAEDsche  und  die 
CALVEsche  Linie  zu  erw^ähnen.  Die  Sh.-M. -Linie  verläuft  in  einem  kontinuier- 
lichen Bogen  vom  medialen  Rand  des  Schenkelhalses  bis  zur  caudalen  Be- 
grenzung des  oberen  Schambeinastes.  Bei  ein-  oder  doppelseitiger  Hv.  ist 
sie  gebrochen  (Fig.  13).  Die  CALVEsche  Linie  beginnt  unterhalb  der  Spina 
iliaca  anterior  superior,  folgt  dem  Beckenrand  abwärts  und  setzt  sich  in  der 
äußeren  Begrenzung  des  Schenkelhalses  fort. 

Der  Röntgenbefund  ermöglicht  außerdem  die  Beurteilung  der  Torsions- 
verhältnisse des  Schenkelhalses.  Die  Antetorsion  ist  verstärkt,  wenn  der 
Schenkelhals  auffällig  verkürzt  ist.  Exakte  Lagerung  des  Kindes  (mit 
gestreckten  Beinchen,  Kniescheiben  genau  nach  vorn)  ist  auch  hier  er- 


Fig.  13.  Luxatio  coxae  congenita  rechts, 
Subluxatio  coxae  congenita  links.  Menaed- 
sche  Linie  auf  beiden  Seiten  gebrochen. 
Synchondrosis  ischio -pubica  rechts  3  mm, 
links  mm  weit  offen.  Auch  der  linke 
Femurkopf  steht  über  der  durch  die  Y-Fuge 
gezogenen  Horizontalen.  2  Jahre  11  Mo- 
nate  altes   Mädchen    (nach  Fhancillon). 


Fig.  12.  CE-Winkel  nach  Wibeeg 
zur  Messung  des  Pfannendaches. 


(Fig.  12). 
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Fig.  14.  Normale  Beckenübersicht  eines  14  Monate  alten  Kindes. 
Beckenübersicht  eines  12  Monate  alten  Kindes.  Links  ist  das  Pfannendach  steil. 
Der  Schenkelkopf  steht  im  Gegensatz  zu  rechts  weit  ab.  Beginnende  Subluxation. 
Rechtes  Hüftgelenk  normal.  -  Beckenübersicht  eines  10  Monate  alten  Säuglings. 
Das  Pfannendach  ist  beiderseitig  steil.  Die  Schenkelköpfe  sind  nach  lateral  und 
cranial  verschoben.  -  Doppelseitige  Hüftluxation. 
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forderlich.  Bei  maximaler  Einwärts drehiing  des  Oberschenkels  stellt  sich 
der  Schenkelhalswinkel  dagegen  in  ganzer  Ausdehnung  dar.  Der  Grad  der 
Antetorsion  kann  demnach  durch  den  Drehwinkel  bestimmt  werden,^ der 
erforderlich  ist,  um  einen  normalen  Collodiaphysenwinkel  zu  bilden. 

Die  reine  Dysplasie  ohne  Ausrenkung  und  die  Form,  die  zur  Luxation 
und  Subluxation  führt,  sind  röntgenologisch  leicht  voneinander  zu  scheiden, 
da  bei  der  reinen  Dysplasie  der  Schenkelkopf  seine  normale  Lage  behält 
(Fig.  14).  Beim  Neugeborenen  ist  diese  Trennung  allerdings  nicht  möglich; 
die  Kinder  müssen  daher  in  Abständen  von  vier  bis  sechs  Wochen  nacli- 
untersucht  und  die  Bilder  verglichen  werden. 

Im  Gegensatz  zur  ausschließlichen  Dysplasie  beschränken  sich  die 
röntgenologischen  Veränderungen  bei  der  Hv.  nicht  nur  auf  Kopf  und 
Pfanne.  Die  kranke  Seite  ist  vielmehr  schwächer  als  die  gesunde,  die  Syn- 
drochosis  ischio  pubica  ist  weiter  und  verbleibt  auch  lange  Zeit  in  diesem 
Zustand,  der  Femur  erscheint  graziler. 

Therapie 

Seit  A.  Lorenz  über  die  Einrenkung  und  anschließende  Fixierung  des 
reponierten  Gelenkes  im  Gipsverband  berichtete,  ist  die  Reposition  die 
Methode  der  Wahl  zur  Behandlung  der  Hüftgelenksverrenkung  geblieben. 
Als  oberste  Altersgrenze  für  eine  Reposition  wird  zwar  bei  einseitiger  Hv. 
das  14.  und  bei  doppelseitiger  das  10.  Lebensjahr  genannt,  tatsächlich  jedoch 
liegt  sie  viel  niedriger.  In  diesem  Alter  ist  der  Widerstand  der  Weichteile 
schon  so  groß,  daß  man  auch  mit  einer  gelungenen  Einrenkung  nur  sehr 
schlechte  Behandlungsergebnisse  erzielt.  Kinder  bis  zu  zwei  Jahren  müssen 
durch  eine  Extension  vorbereitet  Averden.  Bei  vollständiger  Erschlaffung 
der  Muskulatur  läßt  sich  der  Schenkelkopf  manuell  über  den  Pfannenrand 
in  die  Gelenkpfanne  einstellen.  Anschließend  wird  das  Hüftgelenk  in  so- 
genannter LoBENzstellung  (rechtwinkelige  Abspreizung,  Beugung  und 
Außendrehung  des  Beines  im  Hüftgelenk)  im  Gipsverband  fixiert.  Sechs 
Wochen  genügen  im  allgemeinen,  um  die  oberen  Kapselanteile  zum  Schrump- 
fen zu  bringen.  Zu  langdauernde  Fixierung  in  dieser  Stellung  führt  zur 
Druckschädigung  des  Kopfes,  der  sich  gegen  den  oberen  Pfannrand  anstemmt 
(bei  starker  Antetorsion  gegen  den  Pfannenerker).  Dadurch  kommt  es  zur 
Partialnekrose  des  Kopfkernes  und  zum  Abbau  des  Pfannenerkers.  Die 
Normalisierung  derPfannendachregion  wird  somit  verhindert(RoHLEDEEER). 
Diese  Nachteile  machen  die  Überführung  in  LANGE-Stellung  (Abspreizung, 
Beugune  und  Innenrotation  des  Beines  im  Hüftgelenk)  empfehlenswert, 
obwohl  sie  die  Antetorsion  verstärken  kann.  Nach  etwa  drei  Monaten  wird  der 
Gipsverband  durch  eine  Liegeschale  aus  Gips  oder  Panplast  ersetzt,  die  in 
etwa  der  Lange- Stellung  entspricht.  Die  Belastung  des  Hüftgelenkes  kommt 
bei  Osteochondropathien  nicht  vor  Ablauf  eines  Jahres,  mitunter  auch  noch 
länger,  nicht  in  Betracht.  Da  man  den  Bewegungs drang  der  Kinder  häufig 
schlecht  zügeln  kann,  wurden  verschiedene  Apparate  konstruiert,  die  beim 
Gehen  das  Hüftgelenk  entlasten  und  so  die  Deformierung  des  Kopfkernes 
vermeiden.  Das  ScHEDE-Rad,  ein  Dreirad  mit  hochgestelltem  Sattel  und 
Spreizbrettchen  für  beide  Oberschenkel,  das  nur  eine  Bodenberührung  mit 
den  Fußspitzen  zuläßt,  hat  sich  besonders  bewähi't,  weil  es  nicht  nur  die 
Hüftgelenke  entlastet,  sondern  gleichzeitig  die  Funktion  der  Hüftmuskeln 
fördert.  Wichtigster  Punkt  der  Nachbehandlung  ist  die  Muskelpflege.  Sie 
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Fig.  15.  Ideales  Frühergebnis  einer  doppelseitigen  Hüftgelenksverrenkung.  Oben: 
Bild  vor  der  Behandlung.  Typische  doppelseitige  Hüftgelenksverrenkung.  (14  Monate 
alter  Säugling.)  Unten:  Dasselbe  Kind,  7  Jahre  alt.  Beiderseitig  ideale  Skelett- 
verhältnisse. 
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soll  zur  allmählichen  Kräftigung  der  Glutaealmuskulatur,  vornehmlich  des 
Glutaeus  medius  und  minimus  führen. 

Bei  der  Subluxation  erübrigt  sich  die  Einrenkung.  In  schweren  Fällen 
läßt  sich  ein  LAKOE-Gips  nicht  umgehen,  sonst  genügt  eine  Spreizliegeschale. 
Wie  bei  der  Luxation  muß  auch  hier  durch  Röntgenbild  kontrolliert  werden, 
ob  der  Kopf  tief  in  der  Pfanne  zentriert  ist.  Gelingt  die  Einrenkung  trotz 
genügender  Vorbereitung  nicht,  muß  eine  Kontrastdarstellung  des  Hüft- 
gelenkes vorgenommen  werden,  um  festzustellen,  woran  sie  scheitert. 

Als  Repositionshindernis  kommen  in  Frage: 

1.  Kapselinterposition; 

2.  Hypertrophie  des  Ligamentum  teres; 

3.  Isthmusstenose ; 

4.  Einkrempelung  des  Limbus  cartilagineus; 

5.  bindegewebige  Verödung  des  Pfannengrundes. 

Das  häufigste  dieser  an  sich  seltenen  Repositionshindernisse  ist  die 
Kapselinterposition.  Läßt  sie  sich  nicht  manuell  beseitigen,  muß  das  Hüft- 
gelenk operativ  eingestellt  werden.  Die  vermehrte  Antetorsion,  welche  die 
tiefe  Zentrierung  des  Schenkelkopfes  in  der  Pfanne  verhindert  und  zum 
Abbau  des  Pfannenerkers  führt,  korrigiert  man  durch  eine  Osteotomie  und 
reduziert  zugleich  die  meistens  mit  ihr  verbundene  Vergrößerung  des 
Schenkelhalswinkels.  Ist  das  Pfannendach  nach  Abschluß  der  Entwicklung 
nicht  genügend  ausgebildet,  kann  die  Pfannendachregion  durch  Einpflanzung 
eines  neuen  Knochenspanes  noch  verbessert  werden,  ein  Eingriff,  den  man 
auch  gerne  mit  einer  die  Coxa  valga  korrigierenden  Adduktionsosteotomie 
(Pauwels)  verbindet. 

Ergebnisse  und  Prognose 

Lange  Zeit  wurden  die  Heilungsaussichten  der  angeborenen  Hüft- 
gelenksverrenkung von  nahezu  allen  Autoren  ausgesprochen  optimistisch 
beurteilt,  da  man  der  Ansicht  war,  daß  fast  ausschließlich  der  Zeitpunkt  der 
Reposition  das  entscheidende  Moment  wäre  (P.  Bade,  Froelich,  Gocht, 
Hilgenreiner,  Joachimsthal,  Putti).  Froelich  hielt  1932  Fehlresultate 
bei  der  Behandlung  ganz  junger  Kinder  für  so  gut  wie  ausgeschlossen.  Putti 
erklärte,  alle  Säuglingsluxationen  durch  Spreizlagerung  geheilt  zu  haben, 
berichtete  1933  allerdings  auch  über  einige  schlechte  Ergebnisse,  isoch  im 
Jahre  1934  nannte  Schede  die  Hüftgelenksverrenkung  ein  Leiden,  das  in 
seinen  Anfängen  mit  Sicherheit  heilbar  sei.  Längst  hat  sich  jedoch  heraus- 
gestellt, daß  die  Annahme,  die  Behandlungsergebnisse  hingen  mit  dem 
Zeitpunkt  der  Einrenkung  zusammen,  ein  Denkfehler  war,  w'eil  die  bio- 
logischen Gegebenheiten  dabei  nicht  berücksichtigt  wurden.  Zwar  sinken 
die  Aussichten  auf  Erfolg  im  gleichen  Maße,  wie  sich  die  Einrenkung  ver- 
zögert, aber  auch  bei  frühzeitiger  Reposition  unter  gleichen  oder  ähnlichen 
Bedingungen  sind  die  Spätergebnisse  unterschiedlich. 


Fig.  16.    Spätzustand  einer  doppelseitigen  Hüftgelenksverrenkung  bei  einer  45  jäh- 
rigen Frau.  Beide  Schenkelköpfe  sind  schwer  deformiert,  die  Gelenkspalte  als  Zeichen 
des  abgeschliffenen  Gelenkknorpels  verschmälert.    Beiderseitig  erhebliche  arthro- 
tische Veränderungen. 
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In  den  ineisten  Fcällen  wird  dnrch  die  frühzeitige  (d.  h.  innerhalb  der 
ersten  20  Lebensmonate  erfolgende)  unblutige  Einrenkung  die  nachholende 
Entwicklung  des  knöchernen  .Pfannendaches  in  die  Wege  geleitet.  Dieser 
Anbau  währt  so  lange,  wie  noch  Ossifikationsknospen  in  den  Knorpel  vor- 
dringen. Er  entspricht  in  seiner  Potenz  dem  Grad  der  genischen  Schädigung. 
Das  Ende  der  Reparation  wird  durch  das  Auftreten  eines  Sklerosestreifens 
in  der  Gelenkzone  des  Pfannendaches  angezeigt.  Wie  weit  die  Normali- 
sierung des  knöchernen  Pfannendaches  geht,  hängt  offensichtlich  nicht  nur 
von  exogenen  Faktoren,  sondern  wesentlich  von  der  Anlage,  der  biologischen 
Wertigkeit  (Pitzen)  ab.  Jedenfalls  reicht  sie  nicht  immer  für  ein  normales 
Pfannendach  aus.  Erst  die  zahlreichen  dürftigen  Spätergebnisse  haben  uns 
gelehrt,  daß  es  neben  der  f  o  r  m  a  1  e  n  eine  qualitative  Dysplasie 
(Idelbeegeb)  gibt,  che  sich,  im  Gegensatz  zur  ersteren,  auf  das  ganze  Hüft- 
gelenk (Kopf  und  Pfanne)  erstreckt  und  ihren  Ausdruck  (als  Frühmani- 
festierung)  in  Partialnekrosen  des  Kopfkernes  (Osteochondropathie),  sowie 
(als  Spätmanifestierung)  in  einer  vorzeitigen  Arthrosis  deformans  mit  charak- 
teristischen röntgenologischen  Veränderungen  findet. 

Man  muß  daher  zwischen  Früh-  und  Spätergebnissen  unterscheiden. 
Die  Frühergebnisse,  die  sich  vornehmlich  auf  die  formale  Ent\\icklung  er- 
strecken, lassen  sich  nach  drei  bis  fünf  Jahren,  die  Spätergebnisse  nicht  vor 
dem  30.  Lebensjahr  übersehen. 

So  hat  sich  allmählich  die  optimistische  Auffassung  von  den  guten 
Heilungsaussichten  der  Hüftgelenksverrenkung  gewandelt  und  durchweg 
einer  sehr  vorsichtigen,  ja  pessimistischen  Beurteilung  Platz  gemacht. 
Selbst  wenn  das  Frühergebnis  anatomisch  und  funktionell  ideal  ist  (Fig.  15), 
läßt  sich  nicht  voraussagen,  ob  der  Zustand  des  Gelenkes  so  bleibt.  Man 
kann  lediglich  feststellen,  daß  im  allgemeinen  die  Spätergebnisse  um  so 
schlechter  sind,  je  dürftiger  die  Frühergebnisse  waren.  Grobe  Formverände- 
rungen der  Gelenkkörper,  ungleichmäßige  Belastung:  des  Kopfes  u.  ä.  führen 
zur  vorzeitigen  Knorpeldegeneration,  zu  Knochenschliffen  und  Defor- 
mierungen.  Eine  besonders  kritische  Phase  für  das  dysplastische  Gelenk 
stellt  die  Pubertät  dar.  Nach  zunächst  günstigem  Verlauf  beginnt  während 
dieser  Zeit  manche  unerwartete  Verschlechterung  (Fig.  16). 
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